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RESUMO

ASPECTOS DO MANEJO ODONTOLC)GIQO NA SINDROME DE BLOCH-
SULZBERGER: UMA REVISAO INTEGRATIVA

A Incontinéncia pigmentar ou sindrome de Bloch-Sulzberger (SBS) é uma genodermatose rara
de heranga dominante ligada ao cromossomo X que afeta principalmente as mulheres. O
diagnostico da SBS é baseado, principalmente, nas caracteristicas clinicas, especialmente
achados cutaneos além de estudos genéticos. As manifestaces dentarias mais frequentes sdo
hipodontia, dentes com alteracdo de forma, atrasos na erupcdo dentéria, dentes impactados e
maloclusdes. O objetivo deste trabalho foi realizar uma revisao integrativa sobre os aspectos
relevantes do manejo odontoldgico em pessoas com a SBS. Trata-se de uma revisao integrativa
de literatura, baseada em evidéncias bibliograficas encontradas nas bases de dados Pubmed,
Scopus, Biblioteca Virtual em Saude (BVS) e Google Académico, utilizando-se as palavras-
chave: sindrome de Bloch-Sulzberger, manejo odontoldgico, reabilitagdo oral. Foram incluidos
artigos publicados em inglés, portugués ou espanhol que relatassem a realizacao de tratamento
odontoldgico e seus desfechos em individuos com a SBS, resultando em 11 artigos. As
manifestagdes orofaciais foram as mais recorrentes em todos os relatos. A agenesia e os dentes
conoides foram as caracteristicas mais prevalentes. Para o tratamento, o protocolo mais
utilizado foi o tratamento protético permanente (61%), seguido do ortoddntico (46%), do
tratamento restaurador (38%) e do tratamento protético provisério (30%). O paciente com SBS
necessita de acompanhamento com uma equipe odontoldgica multidisciplinar e seu plano de
tratamento deve ser baseado na idade, funcdo mastigatéria e dentes faltantes. O manejo
odontoldgico multidisciplinar na SBS € essencial para um tratamento eficaz com enfoque na
reabilitacdo oral. Ademais, o paciente com SBS deve receber consultas periddicas com

cirurgido-dentista para manutencdo da saude geral e bucal.

Palavras-chave: sindrome de bloch-sulzberger; manejo odontol6gico; reabilitacdo oral.



ABSTRACT

ASPECTS OF DENTAL MANAGEMENT IN BLOCH-SULZBERGER SYNDROME:
AN INTEGRATIVE REVIEW

Incontinentia Pigmenti or Bloch-Sulzberger syndrome (SBS) is a rare inherited genodermatosis
linked to the X chromosome that mainly affects women. The diagnosis of SBS is mainly based
on clinical characteristics, especially cutaneous findings in addition to genetic studies. The most
frequent oral manifestations are hypodontia, shape anomalies, delays in tooth eruption,
impacted teeth and malocclusions. The aim of this study was to carry out an integrative review
on the relevant aspects of dental management in people with SBS. It is an integrative literature
review, based on bibliographic evidence found in Pubmed, Scopus, Virtual Health Library
(VHL) and Google Scholar databases, using the keywords: Bloch-Sulzberger syndrome, dental
management, oral rehabilitation. Articles published in English, Portuguese or Spanish that
reported dental treatment and its outcomes in individuals with SBS were included, resulting in
11 studies. Orofacial manifestations were the most recurrent in all reports. Agenesis and conoid
teeth were the most prevalent characteristics. For the dental treatment, the most used protocol
was the permanent prosthetic treatment (61%), followed by the orthodontic (46 %), the
restorative (38 %) and the temporary prosthetic treatment (30%). The patient with SBS needs
the follow-up with a multidisciplinary dental team and the treatment plan must be based on age,
masticatory function and missing teeth. Multidisciplinary dental management in SBS is
essential for effective treatment focusing on oral rehabilitation. In addition, the patient with

SBS should receive periodic dental appointments to maintain general and oral health.

Keywords: bloch-sulzberger syndrome; dental care; oral rehabilitation.


https://www.linguee.com.br/ingles-portugues/traducao/rehabilitation.html
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1 INTRODUCAO

Incontinéncia pigmentar ou sindrome de Bloch-Sulzberger (SBS) é uma genodermatose
rara de heranga dominante ligada ao cromossomo X que afeta principalmente as mulheres,
sendo geralmente letal para individuos do sexo masculino no periodo pré-natal (KITAKAWA
et al., 2009), com taxa de morbidade de SBS é de 0,7 por 100.000 (COYOTECATL et al.,
2016). No sexo feminino um dos X € inativo através do processo de lyonizacédo e desta forma
em aproximadamente 50% das células uma via do NF-kB funciona normalmente, j& para o sexo
masculino com IP, ndo ha compensacdo de um X sem mutacdo levando a letalidade na maioria
dos casos com poucas excecdes descritas na literatura (SANTA MARIA,2019). Em 70 a 80%
dos pacientes com SBS, a mutacdo é a delecdo que se encontra nos éxons 4-10 do gene
IKBKG/NEMO (SANTA MARIA, 2019). Diferentes mutacdes nesse gene também tém sido
associadas a outras doencas ligadas ao cromossomo X, como displasia ectodérmica hipoidrotica
com deficiéncia imune, displasia ectodérmica anidrotica com imunodeficiéncia, osteoporose e
linfodermia (LAMARTINE, 2003).

Esta doenca afeta aproximadamente 1 em cada 40.000 recém-nascidos e nao ha etnia ou
localizacdo geogréafica predominante, apesar que a maioria dos casos tenham sidos relatados
em caucasianos (LING CHEN et al., 2019). Embora ainda ndo se conheca a prevaléncia exata
dessa sindrome, existem aproximadamente 800 casos relatados no mundo da literatura (KI1M et
al., 2006). Aproximadamente 27 novos casos por ano ho mundo sdo registrados, sendo 65-75%

devidos das mutacGes esporadicas e 25-35% sdo casos familiares (REGIS, 2019).

O nome incontinéncia pigmentar esta relacionado a presenca de melanina incontida em
derme superficial advinda dos melanécitos na camada epidérmica basal. Individuos com essa
sindrome desenvolvem sinais e sintomas sistémicos, envolvendo os tecidos de origem
ectodérmica e mesodérmica, como tecido cutaneo, dentes, olhos e a regido do sistema nervoso
central (SNC), entre outros 6rgaos (KITAKAWA et al., 2009). Em 80% dos casos, podem ser
observadas outras alteracdes no desenvolvimento dentario, esquelético, presenca de anomalias
das unhas, microcefalia, convulsdes, retardo psicomotor, estrabismo, atrofia do nervo optico e
descolamento de retina (FRANCA et al., 2017).

O diagnostico de SBS é baseado principalmente nas caracteristicas clinicas,
especialmente achados cutaneos (LING CHEN et al., 2019), como também por meio de estudos

genéticos, sendo a delecao dos éxons 4-10 do gene IKBKG/NEMO a variante patologica mais
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predominante nos pacientes (SANTA MARIA, 2019). As manifestacfes clinicas geralmente
aparecem a partir do nascimento ou nos primeiros trés anos de vida (COYOTECATL et al.,
2016). Para o diagndstico clinico, sdo definidos critérios maiores (presenca de lesdes cutaneas)
e critérios menores como alteracéo nos cabelos (50% dos casos), nas unhas, alteracdes oculares
que comumente s&o na retina (60%), estrabismo (18-43%), assim como diminui¢do da acuidade
visual e cegueira, frequentemente, h4 miopia (46%) ou hipermetropia (37%), como também,
distdrbios no SNC e alteracdes dentarias (RODRIGUEZ; QUIROZ; GRADOS, 2019).

As manifestacOes cutdneas de SBS sdo classicamente divididas nas quatro fases
seguintes, embora nem todas as fases possam estar presente em alguns casos: estagio 1 -
eritema, vesiculas e bolhas aparecendo em um padréo tipicamente linear; estagio 2- papulas,
lesBes verrucosas e hiperceratose; estagio 3 -hiperpigmentacdo; estagio 4 - hipopigmentacao e
atrofia cutanea. Em todas essas fases, as lesfes cutaneas tendem a seguir as linhas de Blaschko
— linhas imaginérias que, na pele, separam os territorios enervados por diferentes raizes
nervosas (KITAKAWA et al., 2009). O estagio de formacao de bolhas precisa ser diferenciado
de Herpes simplex e impetigo bolhoso, sendo classicamente linear na SBS. A fase verrucosa
precisa ser diferenciada de marcas de epidérmicas lineares presentes ao nascimento ou verrugas.
O estagio hiperpigmentario precisa ser diferenciado nos tecidos moles de outras causas de
hiperpigmentacdo. A hiperpigmentacdo da SBS é classicamente em verticilos (em formato de
um conjunto de flores) (FRANCA et al., 2017).

Apos as alteracbes dermatoldgicas, as manifestacdes dentarias sdo as mais frequentes,
observadas em 80% dos pacientes e geralmente afetam ambas as denti¢des. A alteracdo mais
frequente € a hipodontia (até 43% dos pacientes), sequido por dentes com alteracdo de forma
ou com coroa conica (30% dos pacientes) (KITAKAWA et al., 2009). Ademais, 0s pacientes
podem apresentar atraso na erupcdo dentaria, agenesia dentaria parcial ou total, morfologia
dentéria atipicos dos seguintes tipos: conoidal, trapezoidal, em forma de pino, microdontia e
cuspides acessoérias. Frequentemente, observa-se dentes impactados e maloclusdes, além de
tendéncia ao desenvolvimento de ma oclusdo de classe Ill devido a rotacdo da mandibula
(RODRIGUEZ; QUIROZ; GRADOS, 2019). Qutras caracteristicas dentarias também sdo
relatadas como hipomineralizagéo e palato ogival (COYOTECATL et al., 2016).

As manifestacOes orais acima citadas sdo importantes porque persistem por toda a vida
do individuo e exigem um plano de tratamento odontolégico adequado (KITAKAWA et al.,

2009). Assim, a prevencao das doengas bucais € fundamental nesses pacientes, com destaque
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para a motivacdo e orientacdo para ado¢do de bons hébitos de higiene oral e alimentares
saudaveis, além de consultas odontoldgicas regulares com “check-ups” para manutencdo da
saude bucal (RODRIGUEZ; QUIROZ; GRADOS, 2019). O conhecimento sobre as
manifestacdes orais e do manejo odontoldgico da sindrome de Bloch-Sulzberger por parte do
cirurgido-dentista é fundamental, visto que anormalidades dentarias sdo uma das manifestacdes
mais comuns da SBS (REGIS E SANTOS FILHO, 2019). Ademais, o tratamento deve ser
multidisciplinar, com acompanhamento periédico para manutencdo da salde bucal, e o
planejamento final do tratamento definitivo deve ser estabelecido apds o estirdo de crescimento
para ter um melhor prognostico e resultado estético (REGIS E SANTOS FILHO, 2019).

E valido salientar que existem poucos trabalhos na Odontologia publicados sobre o
manejo odontolégico na Sindrome de Bloch-Sulzberger, principalmente com enfoque no
tratamento. N&o obstante, é de extrema importancia que o Cirurgido-Dentista compreenda sobre
a Incontinéncia Pigmentar para que esta seja diagnosticada e tratada corretamente de maneira
precoce. Dessa forma, o presente estudo teve como objetivo realizar uma revisao integrativa da
literatura sobre os aspectos relevantes do manejo odontoldgico em pessoas com a Sindrome de

Bloch-Sulzberger.
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2 OBJETIVO

O objetivo do presente trabalho foi realizar uma revisdo integrativa sobre 0s aspectos

relevantes do manejo odontoldgico em pessoas com a Sindrome de Bloch-Sulzberger.
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3 CASUISTICA E METODOS

Trata-se de uma revisdo integrativa da literatura sobre o0s aspectos do manejo
odontolégico em pessoas com a SBS. A pergunta norteadora da revisao integrativa foi: quais
s80 os aspectos relevantes no manejo odontolégico em pessoas diagnosticadas com a SBS?

Como critérios de inclusdo, foram buscados, selecionados e avaliados na literatura
cientifica estudos de caso, observacionais ou de intervencdo que relatassem a realizacdo de
tratamento odontolégico e seus desfechos em individuos com a SBS publicados em inglés,
portugués ou espanhol, sem restri¢do de tempo de publicacdo. Os critérios para excluséo foram
artigos publicados em outros idiomas e cujo tema central que ndo se adequavam e/ou nao eram
relevantes ao propdsito desta revisao integrativa.

Para rastreamento dos estudos, foram realizadas buscas nas bases de dados: Pubmed,
Scopus, Biblioteca Virtual em Saide (BVS) e Google Académico. A estratégia de busca e 0

quantitativo de estudos alcangados em cada base de dados estdo descritos no Quadro 1.

Quadro 1. Estratégias de busca da revisdo integrativa da literatura.

Ndmero de

Base de dados Estratégia de busca utilizada resultados
consultada recuperados e

data da busca

((“Bloch-Sulzberger Syndrome” OR “Bloch-Siemens
Syndrome” OR  “Incontinentia  pigmenti”  OR
“Incontinentia pigmenti type*” OR “Familial incontinentia
pigmenti”’) AND (“dental treatment” OR “dental
Pubmed management” OR “dental rehabilitation” OR “dental 03
therapy” OR “dental procedure” OR “oral treatment” OR 19/01/2021
“oral management” OR “oral rehabilitation” OR “oral
therapy” OR “oral procedure”))
TITLE-ABS-KEY (“Bloch-Sulzberger Syndrome” OR
“Bloch-Siemens Syndrome” OR “Incontinentia pigmenti”
Scopus OR “Incontinentia pigmenti type*” OR “Familial 01
incontinentia pigmenti”’) AND TITLE-ABS-KEY(“dental 02/03/2021
treatment” OR “dental management” OR “dental
rehabilitation” OR “dental therapy” OR “dental procedure”
OR “oral treatment” OR “oral management” OR “oral
rehabilitation” OR “oral therapy” OR “oral procedure”)
((“Bloch-Sulzberger Syndrome” OR “Bloch-Siemens
Syndrome” OR  “Incontinentia  pigmenti”  OR
Biblioteca Virtual | “Incontinentia pigmenti type*” OR “Familial incontinentia
em Saude (BVS) | pigmenti”) AND (“dental treatment” OR “dental 01
- management” OR “dental rehabilitation” OR “dental 19/01/2021
(EM INGLES) | therapy” OR “dental procedure” OR “oral treatment” OR
“oral management” OR ‘“oral rehabilitation” OR “oral
therapy” OR “oral procedure”))
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((“Sindrome Bloch-Sulzberger” OR “Sindrome Bloch-
Biblioteca Virtual | Siemens” OR  “Incontinéncia  pigmentar”  OR
em Saude (BVS) | “Incontinéncia pigmentar tipo*” OR “Sindrome da
- Incontinéncia pigmentar”) AND (“tratamento 00
(EM odontologico” OR  “manejo  odontologico” OR 19/01/2021
PORTUGUES) | “reabilitagio oral” OR “reabilitagio bucal” OR
“procedimento odontologico”))
((“Bloch-Sulzberger Syndrome” OR “Bloch-Siemens
Syndrome” OR  “Incontinentia  pigmenti”  OR
Google “Incontinentia pigmenti type*” OR “Familial incontinentia
Académico pigmenti’) AND (“dental treatment” OR “dental 06
- management” OR “dental rehabilitation” OR “dental 19/01/2021
(EM INGLES) | therapy” OR “dental procedure” OR “oral treatment” OR
“oral management” OR “oral rehabilitation” OR “oral
therapy” OR “oral procedure”))
Google ((“Sindrome Bloch-Sulzberger” OR “Sindrome Bloch-
Académico Siemens” OR  “Incontinéncia  pigmentar”  OR 02
- “Incontinéncia pigmentar tipo*” OR “Sindrome da
(EM Incontinéncia pigmentar”) AND (“tratamento 19/01/2021
PORTUGUES) | odontolégico” OR  “manejo  odontologico” OR
“reabilitacdo oral” OR “reabilitagdo bucal” OR
“procedimento odontoldgico”))

Fonte: Dados obtidos por meio de pesquisa bibliografica.

A selecdo inicial dos artigos ocorreu mediante a leitura dos titulos e resumos dos estudos

para identificar aqueles que possivelmente estariam adequados ao objetivo desta revisao,

atendendo aos critérios de inclusdo e exclusdo previamente definidos. Apds essa verificacao,

os estudos pré-selecionados foram lidos na integra para avaliacdo final da inclusdo nos

resultados. Foram realizadas buscas adicionais nas referéncias dos estudos incluidos para

possivel obtencdo de outros estudos ndo alcancados pelas estratégias de buscas aplicadas.

As buscas e selecdo dos artigos foram realizadas por duas avaliadoras de modo

individual e, em casos de discordancia, uma terceira pesquisadora com expertise na area era

consultada. Para cada estudo selecionado foram extraidos os seguintes dados: autores, ano de

publicacdo, sexo, idade na avaliacdo, método de diagndstico da SBS, caracteristicas clinicas

descritas, manifestacdes orofaciais, intervencdes e tratamento odontolégico realizado, tempo

de acompanhamento e desfechos dos tratamentos.
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4 RESULTADOS

Foram recuperados pelas buscas eletrénicas 138 artigos, dos quais 127 foram
excluidos. Assim, este estudo de revisdo integrativa sumariza as informagdes sobre o
manejo odontoldgico de individuos com SBS relatados em 11 estudos de relatos de caso
(Figura 1). Os motivos para exclusdo dos estudos estdo descritos no Quadro 2. A
descricdo dos resultados obtidos nos 11 estudos de relatos de caso estd demonstrada na
Tabela 1.

Figura 1. Resultados dos artigos incluidos

Google

KO: Académico
) (n=119)
<
@)
]
=
]
o
4
=
— Estudos duplicados nas bases de dados

(n=7)
E Estudos excluidos apos leitura de titulos e resumos
< (n=119)
a
-
—
-
)
-
2
- Estudos excluidos apds leitura na integra e por inadequacio
- aos critérios de inclusdo (n=1)
@) Estudos incluidos para sintese qualitativa dos resultados
85 _
7 (n=11)
=)
—
Q
4
-

Fonte: Autores (2021).



Quadro 2. Motivos para exclusdo dos estudos.
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BASE DE DADOS INCLUIDOS | EXCLUIDOS MOTIVOS PARA EXCLUSAO
PUBMED 3 1 Artigo publicado em outro idioma
(1 artigo).
BVS (INGLES) 1 1 Artigo cujo 'gema central néo se
adequa e néo é relevante (1 artigo).
- Artigos cujos temas ndo se adequam
BVS (PORTUGUES) 0 4 e ndo sdo relevantes (4 artigos).
Artigos cujos temas ndo se adequam
G(?I\Cl) g LLéES')A" 4 91 e ndo sdo relevantes (88 artigos),
artigos duplicados (3 artigos).
GOOGLE A. 5 29 Artigos cujos temas néo se adequam
(PORTUGUES) e ndo sdo relevantes (22 artigos).
Artigos cujos temas néo se adequam
SCOPUS 1 8 e ndo sdo relevantes (4 artigos);
artigos duplicados (4 artigos).
TOTAL 11 127

Fonte: Autores (2021).
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Tabela 1. Caracteristicas clinicas, manifestagdes orofaciais e recomendagdes de tratamento dos 11 estudos clinicos incluidos

KITAKAW SHINA  SHINA  SHINA KEVI FRANC SUDA SANTA RODRIGUE
NAKAGAW  SUARE A et al. MARANDUB ECHOI ECHOI ECHOI COYOTECAT N A DCC ,2017. MARI Zetal.; 2019.
A, 1998. Z, 2002. A, 2012. etal, etal., etal., L eta., 2016. CHEN et al., A, 2019.
2009 2015. 2015. 2015. ,2017.  2017.
Caracteristicas clinicas

LesBes

+ + + + - - - + + - + + +
acastanhadas
Alopecia - + - - + + + - - - + - -
Episodios de

- + ¥ - - - - - - - - - -
epilepsia
Estrabismo - - + - - - - - R R + - R
Hipermetropia - + - - - - - - R R - - B
Perda de visdo - - - - - - - - R R + N R
Clinodactilia - - - - - - - + - - - - -
Erupcdo
vesiculobolho - - - - - - - - - + - - +
sa (cicatrizes)

Manifesta¢des Orofaciais

Agenesia + + + + + + + + + + + + +
Hipodontia - - + - - - - - - - - - -
Microdontia - - - + - - - - - R + R N
Dentes

+ - + + + + + + - + + - +
condides

Taurodontia - + - - + - - - - - - N N
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Relagéo
esquelética

classe Il1

Retardo

eruptivo

Reabsorcdo
alveolar

marginal

Mordida
cruzada

anterior

Assimetria dos
condilos

Seios da face
pneumatizado
s

Assimetria

facial

Perfil reto

Tratamento
ortoddntico

Tratamento
protético

provisério
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Tratamento
protético +

permanente

Exodontias -

Tratamento

restaurador

Proservagéo
para
reabilitagdo

oral

Manutencéo
dos segundos
molares

deciduos

Fonte: Autores (2021).
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Diante do exposto, foi possivel observar a presenca de lesbes acastanhadas em pele em
69% dos casos, sendo essas as principais responsaveis pelo diagndstico da SBS. As lesbes
podem resultar em cicatrizes como ocorreu em dois casos. Problemas de visdo como
hipermetropia, perda de visdo e estrabismo foram encontrados em quatro casos.

As manifestagdes orofaciais sdo as mais recorrentes em todos os relatos e séo as de maior
impacto na vida do paciente pois, caso ndo tratadas, ndo sdo solucionadas sozinhas. A agenesia
presente em todos os casos (100%) € a principal caracteristica, seguida dos dentes condides,
presentes em dez dos treze casos (76%). As demais alteracdes como hipodontia, microdontia e
taurodontia aparecem em um, dois e dois casos, respectivamente. A reabsorcdo alveolar
marginal foi encontrada em trés casos (23%) podendo ter relacdo com a agenesia ja que, com a
falta de dentes, € frequente a ocorréncia de reabsorcdo. A mordida cruzada anterior apareceu
em todos os casos com relacdo esquelética classe 111 (100%).

Para o tratamento, uma vez que a principal caracteristica € a auséncia dentéria, o protocolo
mais utilizado foi o tratamento protético permanente em 61% dos casos, com a finalidade de
devolver dimenséo vertical para que dessa forma se evite a rotacdo mandibular presente em
27% dos casos. O tratamento ortoddntico foi realizado em 46% dos casos visando o
reposicionamento dos dentes e manutencdo de espaco para posteriormente um possivel
tratamento protético. Devido a presenca de dentes condides o tratamento restaurador foi citado
em 38% dos casos com 0 objetivo de restabelecer a estética. O tratamento protético provisorio
esteve presente em 30% dos casos. Em dois casos (15%), foi necessaria manutencdo dos
segundos molares deciduos, visto que havia agenesia dos permanentes. Em razao do diagnostico
ser feito precocemente, em dois casos (15%) foi necesséario fazer a proservacdo para

futuramente intervir com o tratamento protético.

4.1. Resultados individuais dos estudos incluidos na revisao.

No estudo de Nakagawa (1998), o autor relatou o caso de uma paciente do sexo feminino
com 21 anos. O método de diagndstico utilizado foi clinico baseado na presenca de lesGes
cuténeas. As caracteristicas clinicas observadas foram lesGes vesiculares cutaneas acastanhadas
ao nascimento que desapareceram depois de semanas, e as manifestacbes orofaciais foram
agenesias na denticdo permanente (dentes 12, 14, 15, 22, 24, 31, 34, 35, 42, 44, 45 e 46), dentes
condides (43 e 35) e relacdo esquelética classe I11. O tratamento odontologico realizado foi
tratamento ortodontico para reposicionamento dos dentes e posteriormente tratamento

protético. Como conclusdo, o autor relatou que o tratamento ortodéntico é necessario para
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garantir espaco nos arcos dentarios e auxiliar no tratamento protético com restabelecimento da
dimensdo vertical.

No estudo de Suarez (2002), o autor relatou o caso de um paciente do sexo feminino com
3 anos. Os métodos de diagnostico utilizados foram o clinico e o histopatologico. As
caracteristicas clinicas observadas foram alopecia, manchas acastanhadas no tronco,
hipermetropia de 2,5 em cada olho, episodios de epilepsia com duracéo de 2 a 4 minutos, e as
manifestacdes orofaciais foram retardo eruptivo, agenesia na denticdo decidua (dentes 52,62 e
71) e na permanente (dentes 12, 13,14, 15, 16, 17, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 32,35, 37, 43, 44, 45,
47 e taurodontia (dentes 74 e 84). O tratamento odontolégico realizado foi o protético e
tratamento ortodéntico. Como conclusdo, o autor relatou proservagdo e monitoramento do
processo de erupcdo e desenvolvimento dentario, com adocdo de medidas preventivas e
manutencdo de dentes deciduos para futura reabilitacao protética.

No estudo de Kitakawa et al. (2009), os autores relataram o caso de um paciente do
feminino com 3 anos. Os métodos de diagndstico utilizados foram o clinico e o radiografico.
As caracteristicas clinicas observadas foram estrabismo discreto, desenvolvimento fisico e
intelectual normais, episédios de epilepsia, lesdes acastanhadas nas axilas e virilha, e as
manifestaces orofaciais foram dentes condides (71 e 82), agenesia na denti¢do decidua (74, 75
e 62) e na denticdo permanente (34 e 35). O tratamento odontoldgico realizado foi integrado
com Odontopediatria, Ortodontia e Protese, e o0 tempo de acompanhamento ndo foi relatado.
Como concluséo, os autores relataram que a paciente sera monitorada.

No estudo de Maranduba (2012), o autor relatou o caso de um paciente do sexo feminino
com 13 anos. O método de diagndstico utilizado foi sequenciamento de DNA. As caracteristicas
clinicas observadas foram sardas em face e pele, lesdes acastanhadas sem presenca de pelos, e
as manifestacdes orofaciais foram dente condide (13), microdontia (dente 12), ma posicao
dentaria, retardo eruptivo, agenesia na denticdo permanente (dentes 22, 27, 26, 31, 32, 35, 41,
45, 46 e 47). O tratamento odontoldgico realizado foi exodontia dos dentes 52, 53, 55, 63, 73,
83, tratamento ortopédico com expansor maxilar, tratamento ortoddntico para corre¢do dos
diastemas, reanatomizacdo dos dentes 22, 13 e 12, confeccdo de proOtese provisoria na
mandibula e proservacdo para a realizagdo dos implantes osseointegrados, com
acompanhamento por 5 meses. Como conclusdo, o autor relatou que o tratamento deve ser
multidisciplinar, necessitando do envolvimento dos profissionais em Odontopediatria,
Ortodontia, Protese e Cirurgia Bucomaxilofacial.

No estudo Shinae Choi et al. (2015), os autores relataram 3 casos de trés pacientes do sexo

feminino com 3, 5 e 4 anos, respectivamente. O método de diagnostico utilizado foi o clinico.
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As caracteristicas clinicas observadas nos trés casos foi a alopecia, e as manifestacfes orofaciais
no caso 1: reabsorcdo alveolar marginal, agenesia na denti¢do decidua (dentes 54, 74, 75, 84,
85) e na denticdo permanente (dentes 17, 16, 15, 25, 26, 27, 37, 36, 35, 45, 46 e 47), dentes
condides (53, 63, 73 e 83), caso 2: reabsor¢do alveolar marginal e agenesia na denti¢ao decidua
(dentes: 52, 62, 72, 82, 64, 74, 84) e na denticdo permanente (dentes 12, 22, 32, 42, 17, 27, 37,
47, 13, 16, 23, 24, 25, 36, 35, 34 e 44), dentes condides (53, 63, 73 e 83), caso 3: relacdo
esquelética classe 111, mordida cruzada anterior, agenesia na denticdo decidua (dentes 52, 62,
65, 74, 75) e na denticdo permanente (dentes 17, 27, 12, 22, 14, 15, 24, 25, 37, 47, 35, 44, 45,
46), dente conoide e defeito de esmalte (61), extrusdo do 64. O tratamento odontoldgico
realizado foi no caso 1 foi mantenedor de espaco removivel contendo pdnticos dos molares
deciduos ausentes, no caso 2 foi mantenedor de espaco removivel, incluindo ponticos dos
molares deciduos superiores e inferiores, no caso 3 usou-se mantenedor de espaco removivel
com ponticos. Como conclusdo, os autores relataram que € essencial o tratamento com
mantenedor de espago removivel, check-ups regulares a cada 6 meses para aplicacdo de fldor e
instrucdes de higiene oral para prevencao de carie.

No estudo de Coyotecactl et al. (2016), os autores relataram o0 caso de um paciente do sexo
feminino com 6 anos. Os métodos de diagndstico utilizados foram o clinico e exames
dermatoldgicos. As caracteristicas clinicas observadas foram lesdes acastanhadas cuténeas,
mé&os pequenas com clinodactilia, e as manifestacGes orofaciais foram hipodontia na denti¢éo
permanente, agenesia na denticdo decidua (dentes 52, 54, 55, 62, 64, 65, 72, 74, 75, 82, 84, 85),
dentes condides (51, 53, 61, 63, 71, 73, 81, 83), 0sso basal bimaxilar colapsado, assimetria de
condilos, seios da face pneumatizado. O tratamento odontoldgico realizado foi dividido em
duas fases, primeira fase: confeccdo de coroas de celuldide em resina e a segunda fase:
reabilitacdo protética bimaxilar com acompanhamento por 8 meses. Como conclusdo, 0s
autores relataram que o0 uso continuo das préteses proporcionou aumento da dimensao vertical
(sobremordida de 2mm) com mudanca do tipo facial braquicefalico para mesoceféalico.

No estudo de Amy Yi-Ling Chen e Kevin Chen (2017), os autores relataram o caso de um
paciente do sexo feminino com 5 anos. O método de diagndstico utilizado foi histopatolégico.
As caracteristicas clinicas observadas foram lesdes acastanhadas em pele em forma de
redemoinho no tronco, nos pes e nas maos, e as manifestacdes orofaciais foram assimetria
facial, perfil reto, mordida cruzada anterior, agenesia na denticdo decidua (dentes 52, 54, 62 e
74) e na denticdo permanente (dentes 12, 14, 15, 17, 22, 25, 34, 35, 37 e 45). O tratamento
odontoldgico realizado foi o preventivo regular para preservar o maximo possivel dos segundos

molares deciduos, manter o acompanhamento do crescimento facial, restauracdo dos dentes
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com mé formacao e protese provisodria até 0 momento adequado para a colocagdo de implantes.
Como concluséo, os autores relataram o monitoramento do processo de crescimento para a
manutencdo da satde e no devido momento intervencdes como o implante osseointegrado.

No estudo de Franca et al. (2017), os autores relataram o caso de um paciente do sexo
feminino com 10 anos. Os métodos de diagnostico utilizados foram o clinico e radiografico. As
caracteristicas clinicas observadas foram presenca de cicatrizes relacionadas a erupcéao
vesiculobolhosa, principalmente nos membros inferiores e sobrancelhas esparsas, e as
manifestacdes orofaciais foram labios proeminentes, dentes condides (11, 13, 23, 33), agenesia
na denticdo permanente (dentes 14, 15, 24, 25, 34, 35, 44, 45, 21, 22, 31, 32,41, 42, 17, 27, 37)
e retardo eruptivo. O tratamento odontoldgico realizado foi restauracdo do 11 (condide),
confeccdo de mantenedores de espaco com substituicdo periddica, com acompanhamento a cada
3 meses. Como conclusdo, os autores relataram que é necessario tratamento odontologico
integrado, combinando odontopediatria e ortodontia e acompanhamento regular.

No estudo de Otsuka e Suda (2017), os autores relataram o0 caso de um paciente do sexo
feminino com 13 anos e 9 meses. O método de diagnoéstico utilizado foi o clinico - ao
nascimento. As caracteristicas clinicas observadas foram lesbes acastanhadas e alopecia,
estrabismo, atrofia no olho direito com perda de visdo., e as manifestacdes orofaciais foram
agenesia na denticdo permanente (dentes 14, 15, 17, 22, 24, 25, 27, 31, 35, 37, 45, 46 e 47),
dentes condides, microdontias, mordida cruzada anterior profunda e relacdo esquelética classe
I11. O tratamento odontoldgico realizado foi o ortodéntico ativo, uso de placa oclusal e préteses
parciais provisorias. A segunda fase do tratamento foi iniciada aos 19 anos e 1 més, tratamento
ortodontico usando um aparelho edgewise, nivelamento dos dentes anteriores, com
acompanhamento por 8 anos. Como concluséo, os autores relataram que as deficiéncias sagitais
e verticais da maxila foram melhoradas, os incisivos inferiores foram retraidos 4,0 mm e uma
nova prétese parcial mandibular foi colocada para restaurar a fungéo oclusal.

No estudo de Santa Maria (2019), o autor relatou o caso de um paciente do sexo feminino
com 5 anos. Os métodos de diagnostico utilizados foram o clinico e o molecular. As
caracteristicas clinicas observadas foram lesdes acastanhadas em pele (caracteristicas nao
relatadas), e as manifestacOes orofaciais foram assimetria facial, perfil reto, agenesias de alguns
dentes permanentes (ndo listada a numeracdo). O tratamento odontoldgico realizado foi a
manutencdo dos segundos molares deciduos em ocluséo, restauracdo de dentes malformados,
acompanhamento do crescimento facial, possivel confec¢do de protese provisoria, e o tempo de

acompanhamento ndo foi relatado. Como conclusdo, o autor relatou que é necessario
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acompanhamento regular a fim de manter a satde bucal, com posterior tratamento ortodontico
e protético.

No estudo de Rodriguez et al. (2017), os autores relataram o caso de um paciente do sexo
feminino com 13 anos. O método de diagndstico utilizado foi o clinico por meio de exames
dermatoldgicos. As caracteristicas clinicas observadas foram cicatrizes relacionadas a erupcao
vesiculobolhosa na regido nasal, lesGes acastanhadas nos bragos, e as manifestacdes orofaciais
foram agenesia na denticdo permanente (dentes 44, 45, 46, 47,14, 15, 16 e 17), dentes conoides
e retardo eruptivo (dentes 52 e 55), cristas alveolares reduzidas em altura e espessura, assimetria
dos corpos mandibulares, pneumatizagdo do seio maxilar, dente 44 retido na mandibula. O
tratamento odontologico realizado foi abrangente e multi-especializado com planejamento para
extrair o dente retido na area pdstero-inferior esquerda, além de manejo ortodéntico-protético
para a reabilitacdo da mastigacdo e estética, e 0 tempo de acompanhamento néo foi relatado.
Como conclusdo, os autores relataram que a paciente tera tratamento abrangente, com

acompanhamento de especialistas para reabilitagéo oral.
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5 DISCUSSAO

Esta revisdo integrativa de relatos de casos clinicos apresentou sumariamente
alternativas para 0 manejo odontolégico de pessoas com SBS. Foi possivel observar que as
manifestacdes clinicas da SBS variam amplamente, desde alteragdes cutaneas e dentais leves
até oftalmologicas e neurologicas graves. Na presente revisdo, as principais manifestacoes
encontradas foram a presenca de lesbes cutaneas acastanhadas localizadas no tronco, axila,
virilha, pés, médos e bracos. As manifestacOes extradérmicas acometem de 50 a 80% dos
individuos com SBS, afetando predominantemente os tecidos derivados do neuroderma e da
crista neural, sendo as alteracBes dentarias presentes em 90% dos casos (LIMA e
MARANDUBA, 2012). Destas, destacam-se a agenesia — presente em 100% dos casos
(especialmente para os dentes 35, 45, 15 e 22) — dentes condides (76%), retardo eruptivo (30%)
e malocluséo classe 111 (23%).

As lesdes cutaneas acastanhadas foram relatadas em nove casos, correspondendo a 69%
dos artigos, porém a maioria deles ndo descreveu em qual estagio se econtrava a lesdo. A lesdo
vesicular ocorreu em 92% dos casos da IP, sendo os bracos e pernas os locais mais afetados
(SANTA MARIA, 2019). Ela foi relatada em um caso dos artigos, ademais dois casos citaram
a presenca de cicatrizes relacionadas as lesdes vesiculobolhosas. A lesdo verrucosa aconteceu
em 80% dos pacientes e pode estar presente desde o nascimento. A fase hipercromica é a mais
classica da doenga e constitui-se “a marca da IP”. A Gltima fase da IP esta constituida por lesdes
hipocrémicas/atréficas que ocorrem em qualquer segmento corporal, porém, com maior
frequéncia, na regido posterior da perna. No entanto, nem todas as pessoas apresentam essa fase
e ha aqueles em que essas lesdes aparecem fora da sequéncia habitual. Para o tratamento dessas
lesbes de pele, recomenda-se apenas manté-las ilesas e limpas a fim de evitar infeccdo
bacteriana (SANTA MARIA, 2019).

As anormalidades do SNC podem incluir convulsdo, retardo mental, hemiparesia e
encefalopatias (LIMA e MARANDUBA, 2012). A convulsdo foi uma das anormalidades
citadas em um caso dos artigos. Achados oculares sdo representados por anormalidades
vasculares da retina, cataratas, uveite e estrabismo, sendo esta relatada em dois casos. Outras
alteracOes ectodérmicas podem envolver o cabelo (alopecia) e unhas (distrofias variadas)
(LIMA e MARANDUBA, 2012). De acordo com os resultados, a alopecia foi relatada em cinco

Casos.
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A SBS apresenta uma triade dentéria caracterizada pela auséncia de dentes, dentes com
cuspides conicas ou adicionais e erupcéo tardia, mas essa triade ndo é um sinal patognomonico
para o diagnostico uma vez que tais caracteristicas podem estar presentes em outras condicoes,
como na displasia ectodérmica ou sifilis congénita (DOMINGUEZ; AZNAR; CABRERA,
2002). Trés casos dos artigos dessa revisdo (23%) apresentaram a triade (RODRIGUEZ;
QUIROZ; GRADOS, 2019; FRANCA et al., 2017; VALLE LIMA e MARANDUBA, 2012),

porém o restante dos artigos relatava pelo menos duas dessas caracteristicas.

O plano de tratamento para pacientes com agenesia e malformacdes dentais deve ser
baseado na idade, fun¢do mastigatdria e nos dentes faltantes. Com a finalidade de manutencéo
da saude bucal, as consultas periédicas com o cirurgido-dentista devem ser mantidas
(COYOTECATL et al., 2016). Muitos artigos explanaram sobre a realizacdo de tratamento
ortopédico e ortodontico antes dos procedimentos de reabilitacdo oral, especialmente devido a
presenca de agenesias que podem ocasionar perda de espaco, de dimensdo vertical e
desenvolvimento de relacbes deletérias entre os arcos dentarias (YAMASHIRO;
NAKAGAWA; TAKADA, 1998; DOMINGUEZ; AZNAR; CABRERA, 2002; KITAKAWA
et al., 2009; VALLE LIMA e MARANDUBA, 2012; FRANCA et al., 2017; OTSUKA e
SUDA, 2017; RODRIGUEZ; QUIROZ; GRADOS, 2019). Para obtencdo do melhor
prognostico e um satisfatorio resultado estético, o tratamento definitivo deve ser estabelecido
apos o crescimento e desenvolvimento do individuo (SANTA MARIA, 2019). Dos artigos desta
revisdo, cerca de seis casos (46%) (NAKAGAWA et al., 1998; DOMINGUEZ; AZNAR;
CABRERA, 2002; KITAKAWA et al.,, 2009; VALLE LIMA e MARANDUBA, 2012;
OTSUKA e SUDA, 2017; RODRIGUEZ; QUIROZ; GRADOS, 2019) utilizaram-se do
tratamento ortodontico, 8 casos (61%) relataram o uso do tratamento protético permanente e 4
casos (30%) utilizaram o tratamento protético provisorio. (NAKAGAWA et al., 1998;
DOMINGUEZ; AZNAR; CABRERA, 2002; KITAKAWA et al., 2009; VALLE LIMA e
MARANDUBA, 2012; COYOTECATL et al; 2016; CHEN e CHEN YI-LING, 2017,
FRANCA et al., 2017; OTSUKA e SUDA, 2017; SANTA MARIA, 2019; RODRIGUEZ;
QUIROZ; GRADOQS, 2019).

Segundo Bodemer, dos 2-3 anos ¢ ideal um exame oral precoce para a deteccdo de
agenesia dentarias e anomallias morfoldgicas coronarias na denticdo decidua, aos 3-4 anos
avaliacdo para tratamentos protéticos ou restauradores caso os problemas dentarios interfiram
na fala ou alimentacéo, aos 6 anos radiografia para deteccdo de agenesia de dentes permanentes

e avaliacdo da face, aos 7 anos avaliacdo para o tratamento restaurador dos dentes conoides
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permanentes, aos 12 anos tratamento ortodéntico pré-protético e pré-implantes e ao final do
crescimento reabilitagdo implanto-protética definitiva (facetas ou coroas cerdmicas se indicadas
e/ou proteses fixas supra-implantes). Dos artigos selecionados para essa revisao, apenas 3 casos
(23%) foram iniciados aos 3 anos de idade (DOMINGUEZ; AZNAR; CABRERA, 2002;
KITAKAWA et al., 2009; SHINAE CHOE et al., 2014). Para o atendimento adequado em
adultos é fundamental uma avaliagdo multidisciplinar, envolvendo implantodontistas,
periodontistas e especialistas em ortopedia e protese dentofacial, visando uma reabilitacéo

protética, implanto-protética e/ou ortodontica (BODEMER et al., 2020).

E essencial a implementagéo de uma série de medidas preventivas, higiénico-dietéticas,
voltadas a educagdo em saude individual e familiar dos pacientes com SBS. Ademais, é
necessario um monitoramento do processo de erupcao e desenvolvimento dentario para manter
a dimensdo vertical e obter a melhor oclusdo possivel, facilitando a manutencao das diferentes
funcdes orais dentro da normalidade para esses pacientes (DOMINGUEZ; AZNAR;
CABRERA, 2002).

Alguns autores apontam a necessidade de acompanhamento odontolégico a partir dos 2
anos de idade com a finalidade de conservar e prevenir os dentes ja presentes, além de observar
0 desenvolvimento dos dentes (KITAKAWA et al., 2009; VALLE LIMA e MARANDUBA,
2012; SANTA MARIA, 2019). Outros reforcam que esse acompanhamento deve ser a partir
dos 3 anos, além da utilizacdo de radiografias para criar o melhor plano de tratamento ao
paciente (RODRIGUEZ; QUIROZ; GRADOS, 2019; CHEN e CHEN YI-LING, 2017;
DOMINGUEZ; AZNAR; CABRERA, 2002) . Nessa revisdo, um dos artigos relatou o uso de
prétese parcial provisoria, tratamento odontopediatrico, tratamento ortopédico com expansor
maxilar, tratamento preventivo e acompanhamento do crescimento facial, confirmando a
importancia de uma equipe odontoldgica multidisciplinar (VALLE LIMA e MARANDUBA,
2012).

Diante do exposto, é possivel observar que os pacientes com SBS necessitam de
acompanhamento por uma equipe odontoldgica multidisciplinar, idealmente composta por
odontopediatra, ortodontista, protesista, clinico geral , entre outras especialidades, (SANTA
MARIA, 2019) em busca de uma total reabilitacdo das possiveis manifestacbes orais

encontradas e garantir assim melhoria na satde geral e qualidade de vida dos pacientes.
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6 CONCLUSAO

Diante do exposto, pode-se inferir que a Sindrome de Bloch-Sulzberger apresenta
diversas caracteristicas clinicas e, dentre elas, vérias altera¢fes bucais. O manejo odontoldgico
multidisciplinar na SBS é essencial para um tratamento eficaz e deve ser planejado de acordo
com a idade do paciente e suas necessidades. O tratamento odontolégico para pacientes com
SBS ¢é de extrema importancia pois visa a reabilitacdo oral, incluindo a funcdo mastigatoria, a
fala e a estética — que é relevante para o convivio do individuo no meio social. Ademais, o
paciente com SBS deve receber consultas periédicas com cirurgido-dentista para manutencdo

da saude geral e bucal.
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