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RESUMO

As manifestagdes bucais provenientes de sindromes podem ser os primeiros
sinais relevantes para um diagndstico precoce. Quanto mais rapido forem
notadas e diagnosticadas, melhor sera o curso do tratamento. O presente estudo
objetiva discorrer sobre as principais manifestagdes orais, métodos de
diagnodstico e tratamento de quatro principais sindromes com acometimento
bucal primario. Trata-se de uma revisdo integrativa da literatura através de
artigos cientificos publicados entre 2012 a 2023 e divulgados na lingua
portuguesa, inglesa e espanhola. Foram encontrados nas bases de dados:
PubMed, SciELO, LILACS, BVS e Google Académico e o operador booleano foi
‘AND”. Os Descritores em Ciéncia da Saude (DeCS) foram: “Sindromes”,
“‘Manifestacbes Bucais”, “Cavidade Oral’ e “Odontologia”. A Sindrome de
Sjogren é caracterizada como um disturbio crénico sistémico e autoimune, que
prejudica as glandulas salivares e lacrimais, causando xerostomia, xeroftalmia,
hipossalivacdo e o desenvolvimento de secura em outras regides de mucosa,
enquanto a Sindrome de Gardner € uma doenca autossébmica dominante
genética que podem ocorrer na cavidade oral por meio de odontomas, osteomas,
tumores de tecido conjuntivo, carcinomas e dentes supranumerarios. A
Sindrome de Peutz-Jeghers’s, por sua vez, também se caracteriza como uma
doenca autossébmica dominante hereditaria, apresentando-se como manchas
melanicas na lingua, mucosa bucal e labios, com caracteristicas planas e
indolores. Conclui-se que é de extrema relevancia conhecer os sinais clinicos
dessas sindromes para que seja realizado o tratamento prévio e ocorra evolugéo
clinica e prognostico favoravel do paciente.

Palavras-Chave: Sindromes, Manifestagdes Bucais, Cavidade Oral,
Odontologia.

ABSTRACT

Oral manifestations stemming from syndromes can be the first relevant signs for
early diagnosis. The faster they are noticed and diagnosed, the better the course
of treatment will be. This study aims to discuss the main oral manifestations,
diagnostic methods, and treatment of four primary syndromes with primary oral
involvement. It is an integrative literature review through scientific articles
published between 2012 and 2023 and disseminated in Portuguese, English, and
Spanish. They were found in the following databases: PubMed, SciELO, LILACS,
BVS, and Google Scholar, and the Boolean operator was "AND." The Health
Science Descriptors (DeCS) were: "Syndromes," "Oral Manifestations," "Oral
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Cavity," and "Dentistry." Sjogren's Syndrome is characterized as a chronic
systemic and autoimmune disorder that affects the salivary and lacrimal glands,
causing xerostomia, xerophthalmia, hyposalivation, and the development of
dryness in other mucosal regions, while Gardner's Syndrome is a genetic
dominant autosomal disease that can occur in the oral cavity through odontomas,
osteomas, connective tissue tumors, carcinomas, and supernumerary teeth.
Peutz-Jeghers Syndrome, on the other hand, is also characterized as an
autosomal dominant hereditary disease, presenting as melanotic spots on the
tongue, oral mucosa, and lips, with flat and painless characteristics. It is
concluded that it is extremely important to know the clinical signs of these
syndromes so that prior treatment can be performed and there is a favorable
clinical evolution and prognosis for the patient.

Keywords: Syndromes, Oral Manifestations, Oral Cavity, Dentistry.

INTRODUGCAO

As manifestagdes bucais provenientes de sindromes podem ser os primeiros
sinais relevantes para um diagnaostico clinico precoce. Quanto mais rapido essas
apresentacdes atipicas forem notadas, avaliadas e diagnosticadas, melhor sera
o curso do tratamento para o paciente e menor o impacto na sua qualidade de
vida. Dentre as diversas sindromes pode-se destacar algumas que possuem
manifestagcbes importantes em boca, como a Sindrome de Sjogren (SS),
Sindrome de Gardner (SG) e a Sindrome de Peutz-Jeghers’s (SPJ) (RIGO E
RINALDI ET AL., 2018).

A SS, por sua vez, é caracterizada como um disturbio crbénico sistémico e
autoimune, que prejudica as glandulas salivares e lacrimais, além de causar
xerostomia e xeroftalmia, podendo também ocorrer a hipossalivagdo e o
desenvolvimento de secura em outras regides de mucosa, caracterizando-se
esta sindrome como “sindrome sicca”, o que gera dificuldades e transtornos nas
atividades diarias dos individuos (NEGRINI E EMMI ET AL., 2022).

A SG, conhecida também como Polipose Adenomatosa Familiar (PAF), € uma
doenga autossémica dominante genética que possui manifestagdes intestinais e
extraintestinais, caracterizadas como multiplos polipos. Pode ocorrer na
cavidade oral e facial por meio de odontomas, osteomas, tumores de tecido
conjuntivo, carcinomas e dentes supranumerarios (QUINTANA-DIAZ E PINILLA-
GONZALEZ ET AL., 2012; SEEHRA E PATEL ET AL., 2015).
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A SPJ também se caracteriza como uma doenca autossdmica dominante
hereditaria, porém com aparéncia de polipos hamartomatosos do trato
gastrointestinal, seguido de manchas melanicas na lingua, mucosa bucal e
labios, com caracteristicas planas e indolores (PONTI E TOMASI ET AL., 2016).

Portanto, sabendo que as primeiras apresentacdes das sindromes supracitadas
possuem manifestacdes orais, é de grande relevancia que o Cirurgido-Dentista
(CD) tenha conhecimento dos aspectos clinicos, para que seja realizado o
diagndstico precoce e encaminhamento favoravel, no intuito de proporcionar um
tratamento assertivo para os pacientes. Por isso, o0 acompanhamento
odontoldgico simultaneo ao tratamento médico é fundamental para propiciar uma
melhor adequagao do meio bucal, controle dos efeitos colaterais dos tratamentos
imunossupressores, garantindo assim um conforto e qualidade de vida aos
pacientes (SILVA E CARVALHO ET AL., 2019).

Em vista disso, a finalidade desse trabalho foi, através de uma revis&o integrativa
da literatura, discorrer sobre as principais manifestacdes orais, métodos de
diagndstico e tratamento de quatro sindromes especificas que tém suas
principais alteragdes na cavidade oral.

MATERIAL E METODOS

O presente estudo tratou-se de uma revisdo integrativa da literatura através da
busca de artigos cientificos entre margo a junho de 2023 e que abordassem a
tematica desejada. Os critérios de inclusédo foram: estudos completos na integra,
publicados na literatura nos ultimos onze anos (2012-2023) e divulgados na
lingua portuguesa, inglesa e espanhola. Os critérios de exclusdo estabelecidos
foram: artigos que fugissem do tema proposto, artigos incompletos, anais de
eventos, monografias, dissertagdes, tese de doutorado e trabalhos de concluséo
de curso (TCC).

Os artigos incluidos foram encontrados nas bases de dados eletrénicas PubMed,
Scientific Eletronic Library Online (SciELO), Literatura Latino-Americana e do
Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), Biblioteca Virtual em Saude (BVS) e
através da literatura cinzenta do Google Académico. Os termos utilizados foram
encontrados na plataforma dos Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) em
portugués, a saber: “Sindromes”, “Manifestacées Bucais”, “Cavidade Oral’,

“‘Odontologia” e inglés: “Syndromes”, “Oral Manifestations”, “Cavidade Oral’, e
“Dentistry”. O operador booleano adotado foi “AND”.
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Apos a leitura inicial dos titulos e resumos e aplicagcdes dos critérios de inclusao
e exclusado, foram selecionados 21 estudos da Sindrome de Sjogren, 5 da
Sindrome de Gardner e 3 da Sindrome de Peutz-Jeghers, totalizando 29 artigos
para o complemento da pesquisa (Tabela 1).

Tabela 1 —Estratégia de busca adotada para a presente revisdo integrativa da literatura.

Base de | Descritores e Estratégia de | Resultados | Amostra | Amostra
dados busca encontrados | excluida | incluida
PUBMED “Sjogren’s Syndrome” AND “Oral | 175 165 10
Manifestations”
“Gardner’s Syndrome” AND 7 3 4
“Oral Manifestations”
“Peutz-Jeghers Syndrome” 6 5 1
AND “Oral Manifestations”
SCIELO “Sjogren’s Syndrome” AND “Oral | 12 9 3
Manifestations”
“Gardner’s Syndrome” AND 0 0 0
“Oral Manifestations”
“Peutz-Jeghers Syndrome” 13 13 0
AND “Oral Manifestations”
LILACS “Sjogren’s Syndrome” AND “Oral | 24 22 2
Manifestations”
“Gardner’s Syndrome” AND 5 4 1
“Oral Manifestations”
“Peutz-Jeghers Syndrome” 2 1 1
AND “Oral Manifestations”
BVS “Sjogren’s Syndrome” AND “Oral | 155 152 3
Manifestations”
“Gardner’s Syndrome” AND 6 6 0
“Oral Manifestations”
“Peutz-Jeghers Syndrome” 7 6 1
AND “Oral Manifestations”
GOOGLE “Sindrome de Sjogren” AND | 159 156 3
ACADEMICO | “Manifestacdes Orais”
“Sindrome de Gardner” AND | 62 62 0
“Manifestagdes Orais”
“Sindrome de Peutz-Jeghers” AND | 6 6 0
“Manifestagdes Orais”
TOTAL 639 610 29

Fonte: Autoria propria (Cachoeira, 2023).
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REVISAO DE LITERATURA
Sindrome de Sjogren

A SS é uma doencga inflamatoéria cronica, autoimune e sistémica que possui
etiologia desconhecida e atinge as glandulas exocrinas, especialmente as
salivares e lacrimais. E caracterizada como um infiltrado linfocitico que acomete
orgaos glandulares, a qual promove inflamagao na sua estrutura e destruicéo
imunomediada, consequentemente reduzindo seu fluxo salivar e lacrimal, e
orgaos extraglandulares, que possui manifestacbes envolvendo o sistema
nervoso periférico, pulmonar e gastrointestinal, além dos rins e pele,
desenvolvendo mialgias e artralgias que prejudica a qualidade de vida dos
pacientes (RODRIGUES E ASNAL ET AL., 2022; BOLSTAD E SKARSTEIN ET
AL., 2016; SILVA E SANTOS ET AL., 2021; IMAD E ABDALLA ET AL., 2022;
VUJOVIC E DESNICA ET AL., 2023).

A SS pode ocorrer em duas formas diferentes, a primaria (SSp), apresenta-se
de forma isolada, ou seja, ndo possui relagdo com demais doengas autoimunes;
e a secundaria (SSs), que se manifesta devido a altera¢gdes decorrentes de
disturbios no sistema imunoldgico além da presencga sintomatica da sindrome,
sendo mais comum o lupus eritematoso sistémico e a artrite reumatoide
(RODRIGUES E ASNAL ET AL., 2022; BOLSTAD E SKARSTEIN ET AL., 2016;
SILVA E SANTOS ET AL., 2021; GONZALEZ E SUNG ET AL., 2013).

Caracteristicas epidemioldgicas e incidéncia

A SS acomete com mais frequéncia o sexo feminino, principalmente de meia
idade, em uma proporcdo que varia entre 9:1 a 19:1 em relacdo ao sexo
masculino. Geralmente se manifesta a partir da quarta e sexta década de vida e
a idade média varia entre 50 a 62 anos, porém os primeiros sintomas podem
ocorrer anos antes do diagnéstico definitivo. E uma das doencas auto-imunes
mais prevalentes, que atinge 0,5 a 3% da populacéo adulta, e é especialmente
encontrada na Europa com quase 39/100.000 (0,04%) de casos através de um
estudo epidemioldgico robusto descrito na literatura. Em outro estudo recente, a
taxa de incidéncia combinada relatada foi de 6,92 (95% CI, 4,98- 8,86) por
100.000 pessoas/ano no mundo todo (NEGRINI E EMMI ET AL., 2022;
STEFANSKI E TOMIAK ET AL., 2017; PINHEIRO E TIRAPELLI ET AL., 2017;
SERRANO E LOPEZ-PINTOR ET AL., 2018).
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Manifestagdes clinicas

As manifestagdes clinicas mais predominantemente relatadas em pacientes com
SS € a xeroftalmia e xerostomia, no entanto, pode haver secura em outras
superficies de mucosa como vagina, vias aéreas e trato digestivo podendo
apresentar o quadro clinico de sindrome sicca (SEEHRA E PATEL ET AL.,
2015). Individuos com ceratoconjuntivite seca descrevem sensagédo de corpo
estranho, queimacéo e dor ocular, bem como fotofobia (PINHEIRO E TIRAPELLI
ET AL., 2017).

Outra manifestagdo bastante comum €& a hipossalivagdo, com impacto na
qualidade de vida dos pacientes, pois a saliva desempenha um importante papel
na fala, mastigacdo, degluticdo, facilita a digestdo, auxilia na prevengao de
infecgdes em cavidade oral, além de possuir proteinas salivares que exercem
fungcbes essenciais como remineralizagdo do esmalte, efeito antimicrobiano,
lubrificagdo e tamponamento (SERRANO E LOPEZ-PINTOR ET AL., 2018;
NAPENAS E ROULEAU ET AL., 2014; SERRANO E LOPEZ-PINTOR ET AL,
2020).

A alteracao da atividade salivar reduz a capacidade tampao, lubrificagdo e efeito
antimicrobiano natural da cavidade oral, levando a ocorréncia de quedas bruscas
do pH, causando risco aumentado de desenvolvimento de infecgbes graves,
ocasionando irritagao, ardéncia bucal e mucosa friavel. Essas variagbes podem
gerar lesdes de carie dentaria, perda dentaria precoce, infecgdes fungicas como
candidiase, manifestando-se como areas pseudomembranosas ou
eritematosas, e lesdes de tecidos moles, incluindo labios secos, lingua fissurada
e Ulceras aftosas (SOARES E CAVALCANTI ET AL., 2021; ABRAO E SANTANA
ET AL., 2016).

Em uma revisao sistematica, a queilite angular foi a manifestagdo bucal mais
frequente da SS, em seguida glossite atrofica, candidiase, ulceragdes e sulcos
ou fissuras na lingua. Também foram relatados casos de lingua geografica,
mucosa atrofica, estomatite aftosa recorrente e os casos menos frequentes
foram lesdes liquendides orais, friccdo da mucosa e herpes labial (SERRANO E
LOPEZ-PINTOR ET AL., 2018).

Diagnéstico

As manifestagdes clinicas da SS sdo multiplas, o que pode dificultar o
diagndstico, por isso € necessario um longo periodo de observagao dos sinais e
sintomas e se sdo compativeis com os achados laboratoriais e histolégicos para
a identificagdo conclusiva da sindrome, sendo também excluidas demais causas
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de secura oral ou ocular (FOGUEM E SEROR ET AL., 2023). Muitas vezes a
bidpsia de glandulas salivares torna-se fundamental para o diagndstico final da
SS, pois histopatologicamente apresenta-se como infiltrado linfocitico em tecido
glandular exocrino acompanhada de unidades acinares intactas. Esses achados
sdo fundamentais para o diagnostico, pois diferem de outras patologias'®.

Existem classificagbes as quais os pacientes s&o definidos segundo seis critérios
divulgados pelo Consenso Americano-Europeu para o diagndéstico da SS, dentre
eles: olhos secos, resultado do teste de Schirmer, cavidade oral seca, testes das
gléandulas salivares (indicando baixo teor de saliva), biopsia das gléndulas
salivares (= 1 FOCI por 4 mmy) e reatividade da imunologia para antiRo/SSA
e/ou anti-La/SSB (Tabela 2). Entretanto, outros cinco critérios foram descritos
pela ACR-EULAR para o diagnostico preciso, sendo eles: bidpsia de glandulas
salivares (=50 células mononucleares inflamatorias por 4 mmg), pontuacao de
coloragdo ocular (=25 em pelo menos um olho), presenga de anti-SSA, resultado
do teste de Schirmer (baixo teor de lagrima em <5 mm/5 minutos) e pouca
producédo salivar ndo estimulada a partir de <0,1 mL por minuto (Tabela 3). Os
individuos sao diagnosticados com SSp se completar no minimo quatro de seis
critérios e com SSs se corresponder dois a trés de seis critérios estabelecidos
(UTOMO E PUTRI, 2020; SUTCLIFFE E RECCHIONI ET AL., 2021; THOMAS
E KAUR ET AL., 2021; VIVINO E CARSONS ET AL., 2016).

Além dos testes citados, também foram descritos na literatura critérios de
exclusdo de diagndstico como pacientes com historico de radioterapia em
cabeca e pescoco para o tratamento de neoplasias, visto que a alta dose de
radiagdo pode influenciar na secregéo de saliva das glandulas salivares. Outros
fatores sdo pacientes com hepatite C (VHC), sarcoidose, sindrome de
imunodeficiéncia (SIDA) e amiloidose (UTOMO E PUTRI, 2020; RIGO E
RINALDI ET AL., 2018).

Tabela 2 — Critérios de definigdo do diagndstico da SS segundo o Consenso Americano-Europeu.

1. Olhos secos 2. Resultado do teste de 3. Cavidade
Schirmer (presenga ou oral seca
nao de olhos secos)

4. Testes das glandulas 5. Biopsia das glandulas 6. Reatividade

salivares (indicando baixo salivares (= 1 FOCI por da

teor de saliva) 4 mmg) imunologia
para
antiRo/SSA
e/ou anti-
La/SSB

Fonte: UTOMO E PUTRI, 2020.
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Tabela 3 — Critérios de definigdo do diagndstico da SS segundo a ACR-EULAR.

1. Bidpsia de glandulas 2. Pontuagao de coloragao 3. Presenga
salivares (=50 células ocular (=5 em pelo menos de anti-
mononucleares um olho) SSA
inflamatdrias por 4 mm2)

4. Resultado do teste de 5. Pouca produgao salivar ndo
Schirmer (baixo teor de estimulada a partir de <0,1
lagrima em <5 mm/5 mL por minuto
minutos)

Fonte: UTOMO E PUTRI, 2020.

Tratamento das manifesta¢des bucais da SS

N&o ha tratamento direcionado para a SS. O manejo dos sinais e sintomas varia
de acordo com a atividade da doenga nos pacientes e a existéncia ou ndo de
manifestacdes extraglandulares e seu grau de extensdo. E necessaria uma
equipe multidisciplinar para o tratamento assertivo (STEFANSKI E TOMIAK ET
AL., 2017).

Em casos de xerostomia e hipossalivagao, o tratamento ideal seria a estimulagao
do fluxo salivar por meio da goma de mascar, produtos sem agucar como
pastilhas e comprimidos para estimular as papilas gustativas. Outros meios
eficazes relatados na literatura sdo os substitutos salivares suplementados com
calcio, fosfato e fluor, pois além de auxiliar na producao de saliva, previnem a
desmineralizagdo (GONZALEZ E SUNG ET AL., 2013). O cloridrato de
pilocarpina também é uma substancia efetiva para ajudar na restauragéo do fluxo
salivar, bem como solug¢des acidas (suco de lim&o ou frutas citricas) (RIGO E
RINALDI ET AL., 2018).

A realizagao de uma eficiente higiene oral € fundamental para a redug¢ao de placa
bacteriana, queda do pH salivar e consequente desmineralizacdo dentaria.
Dessa maneira, bochechos com clorexidina 0,12% sao necessarios para auxiliar
na manutencgéo do equilibrio da microbiota bucal juntamente com aplicagédo de
flior, para auxiliar na prevengado da carie (RIGO E RINALDI ET AL., 2018;
GONZALEZ E SUNG ET AL., 2013; VIVINO E CARSONS ET AL., 2016).

Sindrome de Gardner

A SG é uma condig¢ao rara e autossémica do subgrupo de polipose adenomatosa
familiar (PAF), sendo uma triade caracterizada pela manifestacdo de tumores
mesenquimais em pele e tecidos moles, bem como da polipose gastrointestinal.
E uma doenca de carater quase 100% maligna em suas lesdes intestinais, que
pode ser fatal se ndo tratada corretamente. A SG deriva de mutagdes no gene
da polipose adenomatosa coli (APC) no cromossomo 5q21e22 caracterizado
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inicialmente com presenga de prurido cutaneo associado a mialgia, artralgia,
cefaléia intensa, astenia, tontura e dor abdominal (QUINTANA-DIAZ E PINILLA-
GONZALEZ ET AL., 2012; SEEHRA E PATEL ET AL., 2015; YU E CW ET AL,
2018; TIOL-CARRILLO E TIOL-MORALES ET AL., 2021).

As caracteristicas orofaciais da SG mais descritas na literatura sao
frequentemente relatadas em regido gnatica, como multiplos osteomas, tumores
de tecido mole, anomalias dentarias como dentes supranumerarios, inclusos e
impactados, agenesia, odontomas e cistos dentigeros (QUINTANA-DIAZ E
PINILLA-GONZALEZ ET AL., 2012; SEEHRA E PATEL ET AL., 2015; YU E CW
ET AL., 2018).

Caracteristicas epidemiolégicas e incidéncia

A SG foi relatada pela primeira vez em 1950 por Elton Gardner, ao qual observou
pacientes com apresentacbes clinicas com padrdao hereditario. Possui
prevaléncia entre 1 em 8.000 e 1 em 14.000 de nascidos vivos, atingindo homens
e mulheres de maneira semelhante. Alguns estudos destacam predilegao pelo
sexo feminino, outros ndo enfatizam predominancia por género. Compreende
distribuicdo mundial uniforme e geralmente aparece entre a faixa etaria de 13 a
31 anos de idade, iniciando o desenvolvimento de pélipos aos 20 anos de idade
(SEEHRA E PATEL ET AL., 2015; YU E CW ET AL., 2018; TIOL-CARRILLO E
TIOL-MORALES ET AL., 2021).

Manifestagdes clinicas

A SG é caracterizada por diversos polipos adenomatosos localizados no sistema
digestivo, mais precisamente no figado, duodeno, estémago, colon e reto. A
maioria dos casos descritos apresentaram adenomas colorretal durante a
puberdade, porém pode ocorrer transformagdo maligna, chamado de
adenocarcinoma colorretal, se nao for realizada intervengao cirurgica apos o
prévio diagnéstico (SEEHRA E PATEL ET AL., 2015; TIOL-CARRILLO E TIOL-
MORALES ET AL., 2021).

Os disturbios gastrointestinais geralmente ocorrem apds as manifestagdes
bucais e faciais, os quais possuem sintomatologia dolorosa, nauseas,
sangramentos, reducéo de peso, diarréia, obstrugdes gastrointestinais e anemia
em casos mais severos (RIGO E RINALDI ET AL., 2018). No entanto, também
pode apresentar anormalidades dentarias, Osseas, cutdneas e oculares
(QUINTANA-DIAZ E PINILLA-GONZALEZ ET AL., 2012; YU E CWET AL., 2018;
TIOL-CARRILLO E TIOL-MORALES ET AL., 2021).
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Em casos de transformagao maligna de adenomas, estudos sugerem colectomia
profilatica total ou subtotal com anastomose ileorretal (SILVA E CARVALHO ET
AL., 2019). Ja as lesdes neoplasicas benignas ocorrem em 3,5 a 13% dos
pacientes com SG. Outras caracteristicas extracolonicas clinicas acometidas
s&o os fibromas, tumores desmoides, cistos epidérmicos e sebaceos (SEEHRA
E PATEL ET AL, 2015; TIOL-CARRILLO E TIOL-MORALES ET AL., 2021).

Diagnéstico

Os exames radiograficos e o endoscopico sao fundamentais para o diagnostico
da SG, pois fornecem imagens para a verificagdo de anomalias dentarias e
lesdes orais, bem como presenca de polipos (RIGO E RINALDI ET AL., 2018;
QUINTANA-DIAZ E PINILLA-GONZALEZ ET AL., 2012). E necessaria a
investigacédo do historico familiar, visto que possui caracteristicas hereditarias,
manifestagdes clinicas, exame intestinal e testes genéticos. Entretanto, pode ser
que exista uma nova mutagédo dentro de um integrante familiar, e nesses casos,
é oferecido teste para mutacdo em parentes (SEEHRA E PATEL ET AL., 2015).

Mutacbes de APC podem ser comumente encontradas em 70 a 80% dos
pacientes apds exame de sangue, mas caso nao seja identificada, é indicada
triagem intestinal. O aconselhamento genético também é fundamental, além de
exames periodicos do colon retossigmoide, realizados desde a adolescéncia, e
do trato gastrointestinal superior para a observagao de crescimento de adenoma
(SEEHRA E PATEL ET AL., 2015).

Também é imprescindivel observar minuciosamente a face e cavidade oral, para
a visualizagcao de alteracdes e assimetrias, presenca de cistos, tumores, lesdes
bucais e anomalias dentarias. A radiografia panordmica e tomografia
computadorizada s&o ferramentas essenciais no diagnodstico, além da
colonoscopia e endoscopia digestiva para identificagdo de polipos comumente
encontrados em pacientes com SG (RIGO E RINALDI ET AL., 2018; AGRAWAL
E NEWASKAR ET AL., 2014).

Tratamento das manifesta¢des bucais da SG

O tratamento da SG demanda uma equipe multidisciplinar, pois s&o necessarias
intervencgdes cirurgicas em casos de osteomas e odontomas, que na maioria das
vezes apresentam trés ou mais tumores (RIGO E RINALDI ET AL., 2018;
QUINTANA-DIAZ E PINILLA-GONZALEZ ET AL., 2012; SEEHRA E PATEL ET
AL., 2015). A respeito de lesbes severas em regido craniofacial que causam
deformidade e assimetria acentuada, o tratamento cirurgico € o unico eficiente
(TIOL-CARRILLO E TIOL-MORALES ET AL., 2021).
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Sindrome de Peutz-Jeghers

A SPJ é uma sindrome autossOmica dominante rara, de carater hereditario,
caracterizada por poliposehamartomatosa gastrointestinal (Gl), presenca de
pigmentacées mucocutdaneas e manchas melanicas localizadas em regido de
lingua, mucosa bucal e labios, com caracteristica assintomatica (PONTI E
TOMASI ET AL., 2016; ZHANG E KE ET AL., 2017).

Caracteristicas epidemiolégicas e incidéncia

A SPJ foi reconhecida em 1921 por Peutz em uma familia holandesa. Sua
incidéncia foi estimada entre 1/50.000 e 1/200.000 nascidos vivos (ZHANG E KE
ET AL., 2017). Algumas pessoas desenvolvem as lesdes desde o nascimento,
sabendo que as mesmas podem se agravar com o avango da idade. Essa
sindrome nao possui predilegado racial, porém possui uma ligeira predominancia
pelo sexo feminino. O aparecimento de manchas mucocutédneas em individuos
que apresentam quadro de dor abdominal, com presenga ou n&o de hemorragia
digestiva, leva a suspeita da doenca e necessita investigagdo (RIGO E RINALDI
ET AL., 2018).

Manifestagdes clinicas

As sardas na pele no contorno e vermelh&o dos labios € uma caracteristica muito
comum em pacientes com SPJ. Em vista intraoral, as manchas pigmentadas s&o
normalmente indolores, localizadas em lingua, mucosa bucal, ou labial. As
manchas sé&o periorificiais, de modo que se agrupam, especialmente em boca,
narinas, olhos, e area perianal. As lesdes pigmentadas sao representadas pela
elevacdo do numero de melanécitos na jungdo epidérmica-dérmica, com
excesso de melanina na camada basal. Tais manchas na pele sdo capazes de
se desenvolver no nascimento ou na primeira infancia, e sdo descritas em todos
tipos de ragas (PONTI E TOMASI ET AL., 2016).

Importante frisar que as pigmentagdes podem ser o primeiro sinal de SPJ. As
pigmentacbes mucocutaneas se apresentam principalmente como manchas
marrom-escuras ou marrom azuladas, que podem desaparecer durante a
adolescéncia. Inumeras complicagbes gastrointestinais sdo detectadas em
pacientes com SPJ, incluindo anemia e dor abdominal, sangramento Gl,
decorrentes de intussuscepg¢ao, obstrucao, infarto ou pdlipos hamartomatosos
patoldgicos (ZHANG E KE ET AL., 2017).

Ano XXXII - Namero 68 — Volume 3 — set/dez - 2025 - Niteré6i (RJ) — Brasil
Paginas de 79 até 95
Rua Mario Santos Braga, n. 30, Campus do Valonguinho, Centro Niteréi — RJ CEP: 24020-140


http://www.periodicos.uff.br/ijosd

(E COPYRIGHT © 2024 - INTERNATIONAL JOURNAL OF SCIENCE DENTISTRY | AVAILABLE ONLINE 91
‘ http://www.periodicos.uff.br/ijosd

Os polipos sao comumente identificados em pacientes com SPJ,
especificamente no intestino delgado (96%), seguido pelo célon e estdbmago.
Ademais, os pacientes com SPJ tém um risco elevado de desenvolver cancer
gastrointestinal, de mama, ginecolégico e pancreatico. Diversos casos de
individuos com SPJ enfrentando cancer de pulmao, ovario ou testiculo foram
relatados (ZHANG E KE ET AL., 2017).

Diagnéstico

O diagnéstico da sindrome € alcangado quando estdo presentes os polipos
hamartomatosos e no minimo um dos seguintes critérios: historia familiar
positiva, manchas mucosas acastanhadas e pele pigmentada. A SPJ tem sido
correlacionada a mutagdes germinativas no STK11/LKB1 gene em 19p13.3 que
sdo detectadas em 30-70% dos casos (RIGO E RINALDI ET AL., 2018; PONTI
E TOMASI ET AL., 2016).

O achado de mutagdes constitucionais desse gene em um paciente possibilita a
oportunidade de diagnoéstico preditivo e inicio de triagem e vigilancia especial em
programas de familias geneticamente afetadas. Assim como nas outras
sindromes hereditarias aqui debatidas, as manifestacbées da mucosa oral sédo
fundamentais para colaborar na identificagdo de um diagndstico precoce e
permitir estratégias de vigilancia particularizadas para neoplasias intestinais e
outras (RIGO E RINALDI ET AL., 2018; PONTI E TOMASI ET AL., 2016).

Tratamento das manifesta¢des bucais na SPJ

Observa-se que enquanto o protocolo para a conduta dos pdlipos intestinais, de
maneira que o rastreio para neoplasias na SPJ, ja estda bem estabelecido, o
mesmo nao acontece para os lentigos faciais. Varias modalidades terapéuticas
sdo utilizadas, como dermoabrasdo, excisdo cirurgica, criocirurgia,
eletrodissecgado ou ablacdo com laser de dioxido de carbono ou argdnio, mas
com remocgao incompleta da lesdo, formando cicatrizes ou alteragdo na
pigmentagéo da pele (RIGO E RINALDI ET AL., 2018; SALOMAO JUNIOR E
PEREIRA ET AL., 2022).

No caso do tratamento das manchas melanéticas, incluindo as maculas na
regiao dos labios, que na maioria dos casos retrata um problema estético aos
portadores da sindrome, pode-se langar mao de terapias com laser. Os lasers
mais empregados para o tratamento de lesdes pigmentadas sdo os com pulsos
ultracurtos ou Q-switched, pois provocam lesdo nos cromoforos endégenos sem
deteriorar o colageno adjacente. Tendo em consideracéao a histologia das lesdes
cutaneas relacionada a SPJ, esses lasers tém sido mais aconselhaveis como
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opc¢ao terapéutica, pois promovem reducdo das lesdes, menor recorréncia e
auséncia de cicatrizes residuais (RIGO E RINALDI ET AL., 2018; SALOMAO
JUNIOR E PEREIRA ET AL., 2022).

CONCLUSAO

O conhecimento a respeito das manifesta¢des bucais das sindromes é de grande
relevancia no cenario clinico odontolégico, pois muitas vezes o CD é o primeiro
profissional a reconhecer os sinais clinicos que indicam a doenca, participando
do processo de diagndstico e encaminhamento para tratamento. Portanto, estas
sindromes necessitam de um diagndstico precoce, visto que estdo associadas a
fatores autoimunes e genéticos, n&o restringindo-se somente a manifestagdes
em cavidade oral, como também podem afetar 6rgdos e sistemas do corpo com
impacto direto na sobrevida e qualidade de vida dos pacientes.
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