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RESUMO

Introducéo: Xeroderma pigmentoso (XP) é uma doenca autossémica recessiva rara,
caracterizada por hipersensibilidade cutanea a radiacdo ultravioleta. A doenca pode
causar mutacdes celulares que resultam em alteracdes na pele, atraso das funcdes
cognitivas e no desenvolvimento neuropsicomotor. Além disso, aumenta o risco de
cancer e interfere na qualidade de vida. Objetivo: Este trabalho visa relatar o caso de
uma paciente com XP que apresentou tumor de pele de comportamento agressivo e
necessitou de cirurgia radical com reconstrucdo com retalho regional musculocutaneo.
Relato de Caso: MMS, género feminino, 33 anos, portadora de XP, acompanhada no
Servico de Oncologia do Hospital de Urgéncias de Sergipe desde maio de 2006, foi
submetida a tratamento de recidiva tumoral em face por carcinoma
espinocelular(CEC) agressivo com ampliacdo das margens cirdrgicas e
parotidectomia em bloco associados a esvaziamento cervical e a reconstrugdo com
retalno musculocutaneo de platisma. Concluséo: O tratamento cirdrgico radical com
margens adequadas associado a linfadenectomia demonstrou ser eficiente para a
cura do cancer de pele de comportamento altamente agressivo observado neste caso
de Xeroderma pigmentoso. Além disso, a reconstru¢do com retalho musculocutaneo
evitou sequelas funcionais e estéticas.

Descritores: Carcinoma de células escamosas, Glandula parétida, Xeroderma
pigmentoso.
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1. REVISAO DA LITERATURA

1.1- A pele e os efeitos da radiagédo ultravioleta

Segundo Azulay, Azulay e Azulay-Abulafia (2013), a pele humana é um 6rgao
de revestimento que participa da termorregulacéo, controle hemodinamico, producéo
e excrecao de metabolitos, funcdo sensorial e de defesa contra agressoes fisicas,
quimicas e bioldgicas. E constituida por 03 camadas interdependentes: a epiderme,
mais externa, constituida por 4 camadas (basal, espinhosa, granulosa e cérnea) e
varios tipos celulares e anexos; a derme, intermediéria, disposta em 03 camadas
(papilar, reticular e adventicia), rica em fibras, terminacdes nervosas e vasos
sanguineos e a hipoderme, profunda e rica em tecido adiposo.

De acordo com Wolf et al. (2012), esse 6rgdo é composto por agua, moléculas
organicas e ions, dispostos em camadas organizadas. As moléculas orgéanicas
absorvem fétons UVA, UVB e luz visivel. Cada molécula é capaz de absorver um
comprimento de onda especifico e, a partir deste estimulo, iniciar uma resposta
inflamatoéria. A melanina absorve com uniformidade os comprimentos de luz visivel
gue incidem sobre a epiderme e atua como filtro, reduzindo a passagem para a derme.
A irradiac@o dos queratindcitos altera a expressdo de moléculas de superficie e induz
a sintese e secrecao de interleucinas (1, 6, 8 e 10) PGE2 e TNF-a que atenuam a
resposta Thl dos Linfécitos T, sem interferir na Th2.

O betacaroteno € um fotoprotetor sistémico utilizado no tratamento de
protoporfiria eritropoiética que ajuda a controlar alguns sintomas como a queimacao e
a inflamacédo local. Sua acdo esta relacionada a inibicdo do dano oxidativo ou
inflamatorio promovido pela radiacéo solar (LUPI e CUNHA, 2012).

Quando a luz UV atinge a pele, parte dela é absorvida por moléculas especiais,
os cromoforos, a exemplo da queratina, melanina, tirosina, triptofano, histidina,
porfirinas, hemoglobinas e carotenos, que ao serem estimuladas, tém a capacidade
de interagir com essa energia de forma a transferi-la aos tecidos e originar calor,
fluorescéncia ou espécies reativas de oxigénio apés perda de elétrons (SAMPAIO e
RIVITTI, 2007).

Azulay, Azulay e Azulay-Abulafia (2013), os raios UV compreendem ondas de
comprimento entre 200 e 400 nandmetros (10°m). Eles estdo subdivididos nas fracdes
A(320-400), B(290-320) e C(200-290). Ondas menores que 290 nandmetros



geralmente sédo absorvidas pela camada de ozobnio, consideradas germicidas e
capazes de produzir dano importante ao DNA das células da epiderme. Os raios UVB,
mais comuns na superficie terrestre, alvos dos filtros de protecéo solar para prevencao
do cancer de pele, sdo capazes de produzir vermelhidao, o eritema cutaneo. A fracao
UVA, conhecida como luz negra, ndo é detectavel pelo olho humano e corresponde a
95% da radiacdo que chega a Terra.

A radiacado ultravioleta e a luz visivel sdo partes do espectro eletromagnético
que inclui ondas de alta e baixa energia. Embora o sol seja a principal fonte de
radiacdo capaz de interagir com a epiderme, ele ndo é a Unica. As lampadas
fluorescentes, incandescentes, maquinas fotocopiadoras, salas de bronzeamento
artificial e outros aparelhos emissores de luz utilizados em consultérios médico-
odontoldgicos e clinicas de estética sdo capazes de estimular respostas da pele
(WOLF et al., 2012).

A pele exposta a radiacdo solar pode apresentar respostas adaptativas como a
hiperplasia da epiderme, da derme, do estrato cérneo ou bronzeamento. Na
hiperplasia, 0 aumento da espessura da pele diminui a capacidade de penetracdo dos
raios UV. No segundo caso, o bronzeamento ocorre devido a oxidagdo da melanina
existente e a redistribuicdo dos melanossomos nos melandcitos (agudo) ou as custas
do aumento da melanogénese, que eleva a producdo de melanina na camada basal
da célula e transfere os melanossomos para os queratinécitos da epiderme (tardio)
(SAMPAIO e RIVITTI, 2007).

Segundo Sampaio e Rivitti (2007) e James e col. (2007), normalmente a pele
exposta manifesta o eritema solar, reacdo aguda que consiste no aparecimento de
vermelhiddo, edema, dor local, formacéo de vesiculas ou bolhas 2 a 7h depois. E
influenciada pelo tipo de pele (fototipos de | a VI), tempo de exposicdo e
condicionamento genético. Pode também apresentar sinais e sintomas de fotoalergia
ou fototoxicidade. Na primeira, h4 aumento da reatividade cutdnea com base
imunoldgica, sem lesdo do DNA; na ultima, a resposta ndo depende da imunidade e
ocorre mutacgao.

A radiacdo UV induz a apoptose de células da epiderme, principalmente dos
queratindcitos, através da interacao de multiplos fatores protetores e antimutagénicos
sendo o principal deles a proteina p53, guardid do genoma, encontrada em niveis
baixos nas células em seu estado normal, porém tem seu nimero aumentado quando

submetida a uma agresséao (WOLF et al., 2012).



1.2- O Xeroderma pigmentoso: defini¢cdo, formas e fisiopatologia

O Xeroderma pigmentoso (XP) é um transtorno do reparo do DNA raro,
autossomico, recessivo, que se manifesta clinicamente através de fotossensibilidade,
dano actinico e/ou aparecimento de neoplasias malignas na pele, mucosas dos olhos
e cavidade bucal. Em alguns pacientes, pode causar também degeneracdo
neuroldgica progressiva (CAMARGO et al., 2008; DIGIOVANNA e KRAEMER, 2012).

Segundo Warrick et al. (2012), é uma doenca devastadora associada a
tendéncia dramética do cancer de pele.

O XP é caracterizado por defeitos na pigmentacao da pele induzidos pela luz
solar e predispde a um aumento do risco de surgimento de cancer em areas expostas
da pele até 10.000 vezes. O envolvimento dos olhos, labios e ponta da lingua néao é
incomum e cerca de 25% dos pacientes com XP diagnosticados nos EUA
desenvolvem neurodegeneracao progressiva que afeta os sistemas neurossensorias
(NIEDERNHOFER et al., 2011).

A doenca pode ocorrer em todos 0s grupos étnicos. Sua prevaléncia na Europa
e EUA é de 1:1.000.000 e no Jap&o chega a 1:22.000. E predominante em paises do
norte da Africa e do Oriente Médio devido a alta taxa de consanguinidade (Espinosa,
2012; Pinto et al., 2017).

Para Zhang e col. (2017), o XP é uma deficiéncia do reparo de DNA
caracterizada por queimaduras exageradas, pigmentacdo semelhante a sardas e uma
alta possibilidade de desenvolver tumores cutaneos.

A doenca apresenta 03 fases evolutivas: a primeira, eritematoescamosa, com
presenca de eritema, edema, vesiculas e bolhas nas areas expostas a luz solar. Em
seguida, surgem manchas lenticulares, castanhas, permanentes, que tendem a
confluir. Os olhos podem apresentar conjuntivite e fotofobia e também ha registros de
aumento do risco de céarie na denticdo decidua; a segunda, de pigmentagcdo ou
telangietasia atrofica, ocorre antes dos 2 anos de idade. Surgem maculas < 2cm que
parecem sardas normais inclusive nas palpebras, assumindo tons de marrom claro a
preto, com areas de acromia. Gradualmente, a pele fica seca, enrugada, com areas
de atrofia, telangiectasias e cicatrizes que podem gerar deformidades. Na ultima fase,
de proliferacdo tumoral cutanea, surgem lesdes verrucosas, angiomas, queratose

actinica, neurofiboromas e queratoacantomas (ESPINOSA, 2012).
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No passado, o XP era subdividido em 02 formas: a classica com alteragcbes
restritas a pele e a Sindrome de Sanctis-Cacchione, que envolve anormalidades
neuroldgicas importantes (LEHMANN, McGIBBON e STEFANINI, 2011).

Caldas et al. (2013) ressaltaram que a sindrome de Sanctis-Cacchione € a
forma mais rara e severa dessa genodermatose. Ocorre quando o XP tipo A, evolui
com microcefalia, hipogonadismo, multiplas alteragbes neuroldgicas e atraso mental
e de crescimento. Como resultado da exposicdo solar, surgem lesdes
hiperqueratosica, efélides, telangiectasias e lentigos solares na pele. Tumores
benignos, pré-neoplasicos e lesdes neoplasicas séo frequentes em idade precoce.

Segundo Sampaio e Rivitti (2007), sédo conhecidas 08 formas da doenca (A, B,
C, D, E, F, G e V), produzidas por mutaces diferentes. A forma A, associada ao
cromossomo 9¢22.3, cursa com alteracBes neurolégicas. A B, Unica dominante,
envolve o cromossomo 2¢21, responsavel pela sintese da proteina de excisdo e
reparo do DNA, lesa o sistema nervoso e integra a sindrome de Cockayne. A variante
C resulta de mutacdes no cromossomo 3p25. A forma D estd associada ao
cromossomo 19q13.2-13.3 que sintetiza excisdo e reparo do DNA, presente na
Tricodistrofia e sindrome de Cockayne. O tipo E ligado ao cromossomo 11pl12-p11,
responsavel pela sintese de proteina ligadora de DNA lesado. O XP-F decorre de
mutacéo no 16p13.3-p13 que codifica enzima de excisdo e reparo do DNA. O XP-G
associa-se ao cromossomo 13933, presente na sindrome de Cockayne. Por fim, a
forma V cujo cromossomo 6p21.1-p12 que regula a sintese de polimerase e produz

sintomas neuroldgicos quando lesado.

De acordo com Lehmann, Mcgibbon e Stefanini (2011), o XP é um disturbio
com 100% de penetrancia e pode resultar de mutacdes em qualquer um dos 08 genes.
A acao de 07 desses genes (XP de A a G) permite o reparo do dano no DNA produzido
pela radiacéo ultravioleta através de um processo conhecido como reparo por excisao
de nucleotideos (REN). Este processo acontece em duas etapas: a primeira, mais
rapida, que repara areas ativas de DNA capazes de produzir RNA via transcri¢cdo; a
segunda, mais lenta, capaz de corrigir danos no resto do genoma. Entretanto, defeitos
no oitavo gene do XP, embora ndo afetem o REN, interferem na replicagédo do DNA e

produzem formas variantes do xeroderma pigmentoso.

A causa desta condicdo é a incapacidade para reparar o dano causado ao DNA

das células pela radiacdo ultravioleta, agentes cancerigenos ambientais e outros
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agressores adquiridos através da dieta e do contato com poluentes. Embora ondas na
faixa de 280 e 340 nm sejam capazes de provocar alteracdo no DNA, a maioria dos
danos sdo reparados pelos mecanismos antimutagénicos em condicfes normais
(Camargo et al., 2008).

Niedernhofer et al. (2011) afirmaram que Xeroderma pigmentoso (XP), a
sindrome de Cockayne (CS) e a Tricotodistrofia (TTD) sdo causados por mutacdes
hereditarias em genes que codificam proteinas que desempenham papéis criticos no
reparo do dano ao DNA por excisdo de nucleotideos (NER) e transcricdo de mRNA.
Trés destas proteinas (XPB, XPD e TTDA) sdo essenciais para o inicio da transcricdo
de mRNA.

Segundo Lehmann, Schubert e Emmert (2014), o reparo por excisdo de
nucleotideos desempenha um papel essencial na prevencédo do cancer de pele na
medida em que elimina areas danificadas do DNA das células afetadas pela radiacéo

ultravioleta.

Feng et al. (2016) ressaltaram que os polimorfismos no gene XP-G
desempenham um papel importante na perda de eficiéncia do mecanismo de corre¢ao
dos defeitos no DNA, o que aumenta a risco de cancer.

Estudos clinicos da pele de pacientes com diagnéstico de XP indicaram que
ocorre  um esgotamento das células de Langerhans induzido pela radiacéo
ultravioleta. Também se observa uma resposta prejudicada da pele aos antigenos,
uma diminuicdo das células T-hellper e supressoras, um comprometimento da
producado de interferon nos linfocitos e uma reducéo da atividade de células T-Killer
(Camargo et al., 2008).

Lehmann, Schubert e Emmert (2014), Schubert et al. (2014) e Wolf et al. (2012)
descreveram o processo de reparo na seguinte ordem: os genes XP-C e XP-E
reconhecem os fotoprodutos lesivos, os XP-B e XP-D abrem a estrutura do DNA onde
estdo os fotoprodutos, o XP-A verifica se as proteinas estdo na posi¢ao correta e entao
as nucleases XP-G e XP-F cortam o DNA de cada lado do dano, de modo que a se¢éo
danificada possa ser removida e substituida por DNA intacto.

O dano precoce aos melandcitos aparece como sardas e mais tarde como
lentigos. Em contrapartida, a elastose solar da a pele uma aparéncia acidentada e
amarelada e pensa-se que é secundaria a danos aos componentes estruturais da

derme, incluindo fibras elasticas e de colageno. As telangiectasias sdo o0s



12

componentes vasculares do dano UV e a atrofia torna-se perceptivel quando o
espectro completo de mudancas poililodermatosas estd presente (DIGIOVANNA e
KRAEMER, 2012).

Embora alguns autores tenham sugerido a participacéo de glicerofosfocolinas
oxidadas (Ox-GPCs) associadas ao fator ativador de plaquetas (PAF) produzido nao
enzimaticamente na etiopatogenia do xeroderma pigmentoso, nada foi comprovado
ainda. Estudos de YAO et al. (2012) evidenciaram que estas Ox-GPCs desempenham
um papel fundamental na fotossensibilidade associada a deficiéncia da proteina de
reparacdo do DNA no xeroderma pigmentoso tipo A (XP-A). Sabe-se que na
deficiéncia de XP-A, as células tém defesas antioxidantes diminuidas.

Lehmann, Mcgibbon e Stefanini (2011) ressaltaram que as causas das
anormalidades neuroldgicas ainda ndo foram elucidadas. Algumas teorias sugerem
que lesdo do DNA de células do Sistema Nervoso Central (SNC) é causada por
estresse oxidativo. CALDAS et al. (2013), afirmaram que estas altera¢des derivam da
deterioracdo de fibroblastos agredidos pelos raios UV. A ataxia, hiporreflexia ou
arreflexia sdo achados frequentes, bem como as alteracdes de coordenacdo motora,
microcefalia, retardo mental e surdez neurossensorial.

Apesar dos avancos, a fisiopatologia do XP, CS e TTD continua imprecisa.
Vérios autores justificam o surgimento das doencas a partir do dano oxidativo continuo
do DNA, transcricdo defeituosa e resposta variavel das células proliferativas e pos-
mitose. A teoria mais recentemente sugeriu que a disfuncéo mitocondrial e a perda de
células totipotentes podem contribuir para a progressao da doenca (NIEDERNHOFER
et al., 2011).

1.3- Quadro clinico, diagndstico e tratamento:

A suspeita clinica inicial da doenca surge a partir da constatacdo da
sensibilidade aumentada a luz UV em alguns individuos ou da presenca de lentigos e
sinais de envelhecimento precoce da pele da face (LEHMANN, McGIBBON e
STEFANINI, 2011).

Os sintomas cutaneos do XP comecgcam na primeira infancia e podem incluir,
em alguns pacientes, queimaduras solares apds exposicdo minima ao sol (TAMURA
et al., 2014).
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Camargo et al. (2008) afirmaram que a pele pode apresentar queimaduras
solares, eritema, descamacao, bolhas, crostas, sardas, telangiectasias e ceratose.
Dentre as alteracdes neuroldgicas, pode-se evidenciar retardo mental, surdez, ataxia,
espasticidade ou atrofia do coértex cerebral. Quando além das lesdes cutaneas o
individuo apresentar microcefalia, retardo no crescimento ponderoestatural e na
maturacéo sexual, o quadro é conhecido como Sindrome de Santis-Cacchione. Além
disso, pode haver alteracdes oftalmoldgicas, tais como: fotofobia, lacrimejamento,
blefarite, ceratose e cegueira.

Segundo Lehmann, Mcgibbon e Stefanini (2011), as caracteristicas clinicas
dependem da exposicdo a luz solar, da natureza precisa da mutacdo e de outros
fatores ainda desconhecidos, dai a variedade de apresentacdes. Dentre os fatores de
risco responsaveis pelas exacerbacdes da doenca, pode-se citar: exposicao direta,
frequente em &reas tropicais e sem protecdo a radiacao solar, pele clara, tabagismo,
baixo nivel socioeconémico e diagndstico tardio.

Na fase eritematosa, o XP pode ser confundido com queimaduras solares,
fotossensibilidade induzida por drogas, protoporfiria eritropoiética, erupcédo de luz
polimorfica, porfiria congénita, Sindrome de Rothmund-Thomson, Bloom ou doenca
de Hartnup, radiodermatite, poililoderma atréfica, urticaria pigmentosa, esclerodermia
e disqueratose congénita (ESPINOSA, 2012).

Em cerca de 60% dos casos, o primeiro sinal da doenca é a sensibilidade
aumentada a luz solar que dura até 2 semanas. Nos 40% restantes, havera
aparecimento de pigmentacdes no pescoco e face, conhecidas como lentigos, que
poupam a regido mentual. Estes individuos podem apresentar fotofobia, sinais de
envelhecimento da pele (desidratacdo, atrofia e aspereza), dermatite seborreica,
erupcbes verruciformes, queratose, telangiectasias, areas de hipo ou
hiperpigmentacdo e lesdes precursoras de neoplasias cutidneas a exemplo dos
carcinomas basocelular, espinocelular e o melanoma (LEHMANN, McGIBBON e
STEFANINI, 2011).

Alteracbes oculares sdo tdo comuns quanto as cutaneas, mas Ssao
notavelmente limitadas as estruturas anteriores, expostas a radiacdo UV: palpebras,
cornea e conjuntiva. De acordo com Lehmann, Schubert e Emmert (2014) e Rankumar
et al. (2011), estes pacientes geralmente apresentam conjuntivite, catarata e pterigio,

porém raramente sao identificados tumores nesta regiao.
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Para Banda et al. (2012), manifestacdes orais geralmente ocorrem antes de 20
anos de idade e incluem o desenvolvimento de carcinoma de células escamosas do
labio inferior e da ponta da lingua. Este local de aparecimento de cancer de cavidade
oral € atipico e esta relacionado ao aumento da exposicao solar.

Lehmann, Mcgibbon e Stefanini (2011) ressaltaram que a confirmag¢ao do
diagnostico da doenca pode ser obtida através de testes celulares capazes de
detectar o reparo defeituoso do DNA. O mais utilizado € a medida da sintese de DNA
nao programada em cultura de fibroblastos provenientes da pele.

O diagnodstico do Xeroderma pigmentoso € clinico e laboratorial. Busca-se
identificar o reparo deficiente do DNA agredido pela radiagdo UV e excluir outras
fotodermatoses (SAMPAIO e RIVITTI, 2007).

Lehmann, Schubert e Emmert (2014) enfatizaram a necessidade de
cooperacdo entre meédicos especialistas em dermatologia, oftalmologia,
otorrinolaringologia, neurologia e genética para o reconhecimento precoce da doenca.

Para Salernia et al. (2011), o diagnostico precoce do cancer de pele em
pacientes com XP é crucial para reduzir a morbidade da doenca. Entretanto, isso nem
sempre € possivel, pois a presenc¢a de numerosas lesfes actinicas dificulta a detecgéo
de neoplasias malignas.

Atualmente, ndo ha tratamento curativo. O diagndstico e a prote¢do precoce
contra a radiacdo UV sao fatores essenciais para o tratamento de pacientes afetados
pelo XP. (ESPINOSA, 2012)

Para Caldas et al. (2013) e Lupi e Cunha (2012), a base do tratamento deve
ser a educacao de pacientes e familiares e uma protecéo solar mais efetiva através
do uso de roupas, Oculos e locbes. Sampaio e Rivitti (2007) e Tamura et al. (2014)
sugerem a adocao de habitos noturnos para minimizar a exposicdo aos raios UV e o
uso de fluorouracila (5-FU), imiquimod e retindides (acitretina e isotretinoina), a
depender da localizacdo, gravidade e extenséo das lesdes.

O tratamento de escolha para tumores de pele em pacientes com XP é
cirdrgico. Para Espinosa (2012), outras medidas estdo indicadas nos casos de cancer
associados ao Xeroderma pigmentoso, principalmente quando o tumor € inoperavel.
Apesar de sensivel a radioterapia, esta técnica raramente é empregada. Alguns
autores indicam a cauterizagdo quimica (descamacdo) com acido tricloroacético
associada a dermoabrasdo e a terapia antioxidante local. Warrick et al. (2012)

sugerem que a terapia génica surge como grande esperanca a longo prazo para
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correcdo dos defeitos de DNA na faléncia dos métodos enzimaticos nos casos de
instabilidade gendmica espontanea.

Segundo Missio et al. (2017), o tratamento dos carcinomas cutaneos pode ser
cirdrgico ou ndo. Dentre as opcdes terapéuticas, a excisdo com margem de seguranca
com ou sem reconstru¢cdo imediata € a mais utilizada. A maioria dos autores
recomendam margens entre 2 a 5 mm para nddulos bem definidos < 2 cm e margens
de 10 mm ou mais para lesbes > 2 cm ou metatipicas. Nunes et al. (2009) ressaltaram
ainda que os casos de CEC primarios refratarios a cirurgia sao raros.

Os retalhos cervicais sdo 6timas opgdes para a correcao de defeitos faciais. O
retalho de platisma € o mais difundido devido as caracteristicas anatomofisiologicas,
proximidade ao sitio, facilidade de manipulacdo e bons resultados estéticos. Girardi,
Zanella e Kroef (2015) citaram também os retalhos de regides peitoral e dorso para
reconstrucao de defeitos maiores.

Entretanto, Lima et al. (2010) salientaram que o uso de retalhos para
reconstrucdo de deformidades pode apresentar complicacbes. Dentre as mais
conhecidas, os autores chamaram atencédo para a deiscéncia de sutura, infec¢do dos
sitios cirdrgicos, necrose parcial ou total do retalho, fistula, hematoma ou seroma.

Diante de lesbes oculares, Pinto et al. (2017) e Zimmermann-Paiz e De La Riva
(2015) ressaltaram que devido ao alto indice de recidiva e possiblidade de sequela
ocular, procedimentos cirdrgicos para remoc¢ao destas lesdes devem ser evitados. A

abordagem destes casos deve ser conservadora e incluir medicamentos tépicos.

1.4- Progndstico dos individuos com Xeroderma pigmentoso

O prognéstico de pacientes sem anormalidades neurolégicas, diagnosticados
precocemente e que realizam medidas rigorosas de protecdo € muito bom. Porém,
quando ha lesdo no SNC, as alteracdes apresentam carater progressivo, variavel,
produzem incapacitacdo fisica e reduzem a qualidade e a expectativa de vida
(LEHMANN, McGIBBON e STEFANINi, 2011).

Atualmente, hd uma preocupacdo cada vez maior em identificar e analisar a
mutacéo desencadeante da doenca, para estabelecer correlacdes mais exatas entre

0 genotipo e fendtipo, controlar melhor a evolucdo do quadro, estabelecer um



16

prognostico da doenca mais acertado e uma terapia individualizada (LEHMANN,
SCHUBERT e EMMERT, 2014).

Segundo Caldas e col. (2013), o aconselhamento genético € essencial para o
tratamento e prognostico da doenca. Reunibes com membros da familia para
esclarecimentos utilizando linguagem acessivel e simples sobre a doenga ajudam
muito na conducdo destes casos, principalmente quando as pessoas envolvidas
apresentam baixo nivel intelectual.

Bradford et al. (2011) evidenciaram que pacientes portadores de XP com
degeneracdo neuroldgica tiveram taxas de sobrevida menores que os demais. A
média de idade registrada foi de 32 anos em pacientes com degenera¢ao neuroldgica
(grupos de complementacédo XP-A, XP-B, XP-D e XP-G), enquanto nos demais foi de

37 anos.
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RESUMO:

Introducéo: Xeroderma pigmentoso (XP) é uma doenga autossdmica recessiva rara,
caracterizada por uma hipersensibilidade cutanea a radiacao ultravioleta. A doenca
pode causar mutagdes celulares que resultam em alteragbes na pele, atraso das
funcdes cognitivas e no desenvolvimento neuropsicomotor. Além disso, aumenta o
risco de cancer e interfere na qualidade de vida. Objetivo: Este trabalho visa relatar
0 caso de uma paciente com XP que apresentou tumor de pele de comportamento
agressivo e necessitou de cirurgia radical com reconstrugdo com retalho regional
musculocutaneo. Relato de Caso: MMS, género feminino, 33 anos, portadora de XP,
acompanhada no Servico de Oncologia do Hospital de Urgéncias de Sergipe desde
maio de 2006, foi submetida a tratamento de recidiva tumoral em face por carcinoma
espinocelular(CEC) agressivo com ampliacdo das margens cirargicas e
parotidectomia em bloco associados a esvaziamento cervical e a reconstrugcdo com
retalho musculocutaneo de platisma. Concluséo: O tratamento cirdrgico radical com
margens adequadas associado a linfadenectomia demonstrou ser eficiente para a
cura do cancer de pele de comportamento altamente agressivo observado neste caso
de Xeroderma pigmentoso. Além disso, a reconstrucdo com retalhno musculocutaneo
evitou sequelas funcionais e estéticas.

Descritores: Carcinoma de células escamosas, Glandula parétida, Xeroderma
pigmentoso.

ABSTRACT:

Introduction: Xeroderma pigmentosum (XP) is a rare autosomal recessive disease,
characterized by cutaneous hypersensitivity to ultraviolet radiation. The disease can
cause cell mutations that result in changes in the skin, delayed cognitive functions and
neuropsychomotor development. It also increases the risk of cancer and interferes with
quality of life. Objective: This study aims to report the case of a patient with XP who
presented aggressive skin tumor and required radical surgery with reconstruction with
a regional musculocutaneous flap. Case Report: MMS, female, 33 years old, with XP,
accompanied at the Oncology Service of Sergipe Emergency Hospital since May 2006,
was submitted to treatment of tumor recurrence in the face of aggressive squamous
cell carcinoma (SCC) with enlargement of the surgical margins and block
parotidectomy associated with cervical emptying and reconstruction with platysma
musculocutaneous flap. Conclusion: The radical surgical treatment with adequate
margins associated with lymphadenectomy and reconstruction with a
musculocutaneous flap were effective for the cure of cancer and prevented functional
and aesthetic sequelae in this case of Xeroderma pigmentosum.

Keywords: Xeroderma pigmentosum, Parotid gland, Squamous cell Carcinoma
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INTRODUCAO

O Xeroderma pigmentoso (XP) € uma doenca rara, autossémica recessiva,
hereditéria, caracterizada pela extrema sensibilidade a luz solar, capaz de provocar
gueimaduras, alteracdo da pigmentacdo e aumentar o risco de ocorréncia de
neoplasias na pele em 10.000 vezes. 1 2¢3

A doenca esta presente em todas as partes do mundo, acomete homens e
mulheres sem restricdo étnica, com prevaléncia de 1:1.000.000 na Europa e EUA e
de 1:22.000 no Japéo.3

De acordo com estatisticas do Instituto Nacional do Cancer (INCA), o cancer
de pele é a neoplasia maligna mais incidente em todo o Brasil, sendo que o0s
Carcinomas basocelulares (CBC) respondem por 70% dos casos, Carcinomas
espinocelulares (CEC) 25% e os melanomas 4%.*

Segundo Missio et al. (2017), o tratamento dos carcinomas cutaneos pode ser
cirlrgico ou ndo.°> Dentre as opcdes terapéuticas, a excisdo com margem de
seguranca com ou sem reconstru¢do imediata é a mais utilizada e a maioria dos
autores recomendam margens entre 2 a 5 mm para nodulos bem definidos <2 cm e
margens de 10 mm ou mais para lesées > 2 cm ou metatipicas. Nunes et al. (2009)
ressaltam ainda que os casos de CEC primarios refratarios a cirurgia séo raros. ©

Os retalhos cervicais sdo 6timas opgles para a correcao de defeitos faciais. O
retalho de platisma é o mais difundido devido as caracteristicas anatomofisiolégicas,
proximidade do sitio, facilidade de manipulacdo e bons resultados estéticos. Girardi,
Zanella e Kroef (2015) citam o retalho de regides peitoral e dorso.’ Entretanto, o uso deste
recurso pode ter complicaces a exemplo de deiscéncia de sutura, infeccao dos sitios
cirtrgicos, necrose parcial ou total do mesmo, fistula, hematoma ou seroma.®

Diante da importancia do tema, este trabalho tem o objetivo de relatar um caso
de xeroderma pigmentoso que apresentou um carcinoma espinocelular de
comportamento muito agressivo e necessitou de reconstrucdo imediata do defeito

extenso de face com retalho de platisma.
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RELATO DE CASO

MMS, 33 anos, género feminino, leucoderma, portadora de xeroderma
pigmentoso (XP), submetida a varias cirurgias para tratamento de Carcinomas
basocelulares e espinocelulares em pele da regido de cabeca e pescoco e
acompanhada por equipe multidisciplinar do setor de oncologia do Hospital de
Urgéncias de Sergipe desde 2006.

Em agosto de 2016, a paciente apresentou um nodulo endurecido = 1 cm de
didmetro, séssil, ndo ulcerado em regido geniana direita. Foi realizada ressecc¢do do
tumor no mesmo ano, porém evoluiu com recidiva tumoral 15 dias depois (Figura 1a).

A paciente foi submetida a cirurgia para resseccdo do tumor com ampliacdo
das margens cirlrgicas e parotidectomia em bloco associados a esvaziamento
cervical ipsilateral e reconstrucao imediata com retalho musculocutaneo de platisma
(Figuras 1b, 1c, 2a, 2b e 2¢).

MMS apresentou 6tima evolucdo no pés-operatorio e pequena deiscéncia da
ferida operatoria que foi tratada com curativo & base de alginato de célcio. O laudo
anatomopatologico revelou tratar-se de carcinoma espinocelular moderadamente
diferenciado, ulcerado, com infiltracdo de tecido adiposo, margens livres e auséncia
de malignidade em glandula parétida e nos 15 linfonodos cervicais removidos.

Apos 17 meses de acompanhamento pds-operatorio, a paciente encontra-se
bem de salde e sem sinais da doenca na regido operada. Apresenta paralisia facial
periférica a direita e faz uso de colirio para lagoftalmo paralitico discreto (Figuras 4a e
4b). A area reconstruida com retalho de platisma encontra-se em bom aspecto
(Figuras 3a, 3b e 3c).
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DISCUSSAO

Embora o Xeroderma pigmentoso seja uma alteragcéo rara, as manifestacoes
clinicas da doenca favorecem o seu reconhecimento nos primeiros anos de vida. No
caso apresentado, o aparecimento de areas de hiperpigmentacao, telangiectasias,
nevos e de sinais de envelhecimento na pele da face, pesco¢co e membros aos 05
anos permitiu a suspeita de hipersensibilidade cutédnea que, segundo Lehmann,
Mcgibbon e Stefanini (2011), corresponde ao principal critério diagndstico para XP.*

Como os portadores desta patologia apresentam risco aumentado de
desenvolver neoplasias malignas na pele pela acdo mutagénica dos raios solares,
Tamura et al.(2014) reforcam a importancia da adogdo de medidas preventivas e de
vigilancia para o diagnéstico e tratamento de lesdes incipientes.® Entretanto, estas
medidas ndo impedem o surgimento de lesdes. MMS, apesar das mudancas de estilo
de vida e acompanhamento médico regular, continua apresentando alteracdes
cutaneas. Neste sentido Wolf et al. (2012) chamam atencdo para o fato de que a
propria iluminacéo da residéncia pode sensibilizar a pele. 14

No caso apresentado, apesar de a paciente ter apresentado varios carcinomas
basocelulares, em consonéancia com dados do INCA, nenhum deles atingiu as
dimensdes do Unico carcinoma espinocelular. Este teve comportamento agressivo,
recidivou e requereu uma abordagem mais radical. Dentre as causas para a alta
prevaléncia destes tumores, pode-se citar a intensidade da radiacdo solar
caracteristica do clima tropical semi-arido do Nordeste brasileiro e o uso de roupas
mais leves.*

Apesar de atualmente os retalhos livres associados a técnicas microcirurgicas
serem considerados as melhores opc¢des reconstrutivas em grandes centros, o uso de
retalhos miocutaneos pediculados ainda é justificado pelas altas taxas de sucesso.!3

Dentre as op¢odes de retalhos, os de m. peitoral maior e da regido cervicofacial
permanecem os mais utilizados. Embora os autores indiquem as areas doadoras
cervical, nasolabial e zigomatica para cobertura de defeitos pequenos na face e as de
mm. trapézio e peitoral maior para defeitos extensos!® 12 €13 optou-se pela utilizacéo
de retalho de platisma devido a proximidade, caracteristicas anatomofisiolégicas,
dominio da técnica pela equipe, menor tempo cirdrgico e resultado estético

satisfatorio.
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Em relagédo ao momento da reconstrucao, foi planejada a corregcéo imediata da
deformidade facial, para preservar a autoestima e a dignidade destes pacientes que
apresentam prejuizos importantes na qualidade de vida as custas da doenca. Embora
nao exista legislacédo especifica que determine a reconstrucao imediata dos tumores
de face tal qual a Lei 12802/13 que ampara 0s pacientes mastectomizados, esta
conduta tem-se tornado comum no tratamento de tumores de pele ndo-melanomas
qguando ha comprovacéo intraoperatéria da inexisténcia de tumor no sitio cirlirgico.®
10e11

Portanto, o tratamento cirtrgico radical com margens adequadas associado
a linfadenectomia cervical demonstrou ser uma medida efeciente para a cura do
cancer de pele de comportamento altamente agressivo apresentado pela paciente
portadora de xeroderma pigmentoso. Além disso, a reconstrucao imediata de defeitos
de face com retalho musculocutaneo de platisma ajuda a manter a autoestima, a
qualidade de vida e evita maiores sequelas estéticas ou funcionais em pacientes com

xeroderma pigmentoso e / ou tumores de cabeca e pescoco.
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Figura 1: Visao pré-operatoria, leito cirdrgico pos-ressecgéo e pega.
la- Tumor recidivado, 1b- Sitio cirdrgico pds-ressecao e 1c: Pega cirlrgica

Figura 2: Retalho de platisma antes e depois da cobertura da ferida

2a- Retalho preparado, 2b e 2c- Aspecto inicial do retalho no leito (Frente e Perfil)
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Figura 3: Aspecto da po6s-operatorio do retalho apos 17 meses
3a- Viséo frontal, 3b- Infero-superior, 3c- %1 obliqua lado direito

Figura 4: Alteracdes observadas em hemiface direita
4a- Lagoftalmo a direita, 4b- Paralisia facial periférica a direita
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APENDICE A—- Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SERGIPE

. E INTEGRADA
CAMPUS PROF. ANTONIO GARCIA FILHO AHISTORIA
v, DE SERGIPE

DEPARTAMENTO DE MEDICINA DE LAGARTO -t

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Titulo do Trabalho: Xeroderma pigmentoso: relato de caso
Autores: Prof. Fernando Vicente de Araujo

Ac. Edcleverton Barros Dantas

A Sra. esta sendo convidada a participar deste trabalho cujo objetivo é apresentar um
caso de Xeroderma pigmentoso, discutir junto a comunidade cientifica os achados clinicos da
doenca e envia-lo para publicacdo em periédico nacional ou internacional. Para tal,
necessitaremos de sua autorizacdo para termos acesso as informacdes contidas em seu
PRONTUARIO MEDICO (Dados pessoais, datas, condutas médicas, resultados de exames e
fotografias), arquivado no Setor de Oncologia do Hospital de Urgéncias de Sergipe (HUSE).

Os autores do trabalho comprometem-se a resguardar o direito a privacidade e
confidencialidade das informacdes colhidas, de acordo com critérios de Etica em Pesquisa
atuais. Desta forma, salientamaos que o trabalho tem a finalidade exclusivamente académica
e, portanto, ndo serd veiculado em meios ndo-cientificos. Além disso, ndo havera exposicao
de dados e imagens que permitam a sua identificagdo durante a apresentacdo do mesmo em
ambiente académico e cientifico.

Diante do exposto, eu, , brasileira, 33

anos, domiciliada na Av. José Zuckman, n. 192, Bairro América, Aracaju-SE, filha de Maria
Socorro Mota Silva e Carlos Matos da Silva, portadora de Xeroderma pigmentoso,
acompanhada por equipe multiprofissional do setor de Oncologia do HUSE desde 2006,
afirmo ter recebido informacdes suficientes sobre as intencbes do trabalho intitulado
Xeroderma pigmentoso: relato de caso, confio nos autores e autorizo a utilizagdo das
informacgdes e / ou fotografias contidas no meu Prontuario médico arquivado no Setor de
Oncologia do HUSE para fins académicos e publicacdo em periédico a critério dos autores

desde que seja respeitado meu bem-estar biopsicossocial.
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Maiores informag0des falar com:

1- Fernando Vicente de Araujo: Docente do Curso de Medicina da UFS-Lagarto, Mestre, Esp.
em Cirurgia Plastica, Ex-Cirurgido do setor de Oncologia do HUSE. Fone:79 99107-3000,
Email: fvaraujo@hotmail.com

2- Edcleverton Barros Dantas: Discente do Curso de Medicina da UFS-Lagarto. Fone: 79
998806727, Email: edge.medicina@gmail.com

Aracaju, de de 2018

Participante / Responsavel

Edcleverton Dantas (Discente)

Fernando V. de Araujo (Docente)
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APENDICE B- Termo de Consentimento para Divulgaco de Imagens
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UNIVERSIDADE FEDERAL DE SERGIPE

E@ INTEGRADA
A A HISTORIA
CAMPUS PROF. ANTONIO GARCIA FILHO I\ DE SERGIPE

DEPARTAMENTO DE MEDICINA DE LAGARTO =

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
PARA UTILIZACAO DE FOTOGRAFIAS PESSOAIS

Titulo do Trabalho: Xeroderma pigmentoso: relato de caso
Autores: Prof. Fernando Vicente de Araujo
Ac. Edcleverton Barros Dantas

A Sra. esta sendo convidada a participar deste trabalho cujo objetivo é apresentar um
caso de Xeroderma pigmentoso, discutir junto & comunidade cientifica os achados clinicos da
doenca e envia-lo para publicacdo em periédico nacional ou internacional. Para tal,
necessitaremos de sua autorizacdo para divulgacdo de imagens (fotografias) registradas
antes, durante e apds o tratamento cirtrgico realizado por equipe multiprofissional do Setor
de Oncologia do Hospital de Urgéncias de Sergipe (HUSE).

Os autores do trabalho comprometem-se a resguardar o direito a privacidade e
confidencialidade das informacdes colhidas, de acordo com critérios de Etica em Pesquisa
atuais. Desta forma, saliento que o trabalho tem a finalidade exclusivamente académica e,
portanto, ndo sera veiculado em meios néo-cientificos. Além disso, ndo havera exposicéo de
dados e imagens que permitam a sua identificacdo durante a apresentagdo do mesmo em
ambiente académico e cientifico.

Diante do exposto, eu, , brasileira, 33

anos, domiciliada na Av. José Zuckman, n. 192, Bairro América, Aracaju-SE, filha de Maria
Socorro Mota Silva e Carlos Matos da Silva, portadora de Xeroderma pigmentoso,
acompanhada por equipe multiprofissional do setor de Oncologia do Hospital de Urgéncias de
Sergipe (HUSE) desde 2006, afirmo ter recebido informag6es suficientes sobre as intengdes
do trabalho intitulado Xeroderma pigmentoso: relato de caso, confio nos autores e autorizo
a utilizacdo de fotografias que contenham a minha imagem obtidas antes, durante e apés as
consultas ou cirurgias realizadas no Setor de Oncologia do HUSE para fins académicos e
publicacdo em periédico a critério dos autores.

Maiores informac0@es falar com:
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1- Fernando Vicente de Araujo: Docente do Curso de Medicina da UFS-Lagarto, Mestre, Esp.
em Cirurgia Plastica, Ex-Cirurgido do setor de Oncologia do HUSE. Fone:79 99107-3000,
Email: fvaraujo@hotmail.com

2- Edcleverton Barros Dantas: Discente do Curso de Medicina da UFS-Lagarto. Fone: 79
998806727, Email: edge.medicina@gmail.com

Aracaju, de de 2018

Participante / Responsavel

Edcleverton Dantas (Discente)

Fernando V. de Araujo (Docente)



34

ANEXO A — Normas da Revista

Revista

Brasileira
de Cirurgia

Craniomaxilofacial

Pua Urane, 213 — C=2: 01529-010 - 550 Powlo — 5P - Brosil — revizhe(labeemf.org.br
Sfe da Axzxcciogdo Erarieina de Cirurgia Cranio-masilo-focial: www.abcemf.crg.be

Eroziion X I of Craniemexlichocal Swgery/Azccosoe Brasled
da Cirurgia Cremic-mexile-focel - Yel.13, n.3 (jul.2012). - 530 Foule
:98CC, 1958 - .

v.z ik ; S0om.

Quairo nimers: por ano.

oM 1580-1823

1. Anormalidede: cronicfaciaiz. 2. A lidad ilefocioi
I. Brezifian X | of Craniomasificfocial Surgeny.

ll. Azsocicgde Srazileira de Cirwgia Crenic-maxile-focel.

CDD: 617.222
CDU: §14.31-0€%

Indescda ra LLACS - Lrwrorura Lotno-Amenczarc « do Corbe em Cilncics do Scode.

Publicocto Timestral — Tirmgem 1.000 exemplar=s

Diogromagao e Producdo:
tole Comemicoz8o 0 Dangs - sciocoms!iol ocom com br



HorM AR FARS FUBLICAGAD
00 09m9m9mBmB9B9mBmBm9mBmB D0 09049 90v5vv v vV ——

REVISTA BRASILEIRA DE
CIRURGIA CRAMIOMAXILOFACIAL

HRLTILELH JOUNHEL OF CALHIOMARILLOFGCIAL ELUNECAT

INFORMACOES A0S ATTORES

A Fovista Brazikin do Cirergia Craniomailofcial
& o drpde ofical de dmlgacie da Asocacde Frdkin de
Cirmrpia Crénio-mondlo-facal {ABCCME). Tt do puhb-
cagdo mimeiral, que vem wando pdads desda 1558,

O drabalhos anviades para poblicacdo na Kevist
Brasileina do Cimorgia Craniomesilofcial devam wamar
sohre tamas mlaciomrados 3 dnrgia pars comedo de de-
fommidades creniofacizis, tendn come chjgtive megtar a
producie cenifira m e, fomantar o weindo, aperfaico-
amanto ¢ Aualiracds do profisconais da epecialidade.
A revista publica as segninwtes catugorias de artigos:
editorial, arfigo crigmal, artige de revido, relafo de
s, commmicagdo beeve, carta an editor, artipn especial,
dehaies, poormm intermaconal ¢ imagwen em Madicna.

A Fovista Brasileira de Cirrgia Cramieeamilofacial
pdoia 2s normas de Vamcommr - Liniform Bequiromers for
Mavusorp Submiraed o Someclon! doarmly, orpmizadas
pelo Tnremecdoned Covanimee of Mideal Journal Edinors,
dispmived: am wewionjeorg. O mepaite & mstmpfs &
condicie chrigberia para qua o tabalho wia cmsiderads
pare mdlie

A abmgriatra de sen Htulo & Rav. Bras. Cir. Crenic-
maxilofe | 2 qual dove war emprezads am notes, do rodapd ©
i refardncias ¢ lagundas biblicerficas.

CATEGORIAS IF ARTICGDS

F diverisis— malmonte rforor-ss & artigms saleciomsdos
m cada mimmarn da Bardisa Bradlama de Cinmgia Cramicmm-
xilofacal pela ma imporiinga pare 2 coramidade denfrfica
230 eroomemdades & profissinnait de reconhecida exparidncia
nes dreas e questho. O Comselhn Fatiorial podert, evenin-
almantn, considerar a publicachs de editoriais sobmetidoes
pabnemanin.

Artipes erigimsis - incluem estedos comfrola-
dos & rendoomzades, estmdos chsanedonas, s como
pesquisa bisica com aminmis e eparimentacie. O artipos
o, Bacuttados, Discossdn, Conchelos, Rabarancia:, Rommo
& Abstract. Son wexte deve bar amre: 2050 o 000 mlnT,
sxchonde tbelas o mderincias; o mimseen de refrincas ol
o axcedor a 30,

Artives de revizde - rmliaghes oiticas & ordaradas
iy ferator om mlagdo 2 wm coro fem de Importincia
climica. Profiscionais de reconhecida sxperidncia em
asammbos o interesse especial par o4 Juitores sdo, om
gemal, comvidados a esorever estes rnvdsles. Alam dog
artigos ancomendados, & Bevista Brasileira de Cimrgia
Craniomaxilofacial tambdm aceita revisBas wanvizdas
Wsponbngameante pels commnidade ciemttfca, as quis
davem Bmitar-s a S000 palnmas, exchindo refartmcas ¢
iztalas. As refartncing devurdo sar aiuais ¢ om oimarn
mtnime da 3.

Eeluires de casos — desricdn de paciamtes oo sitnapies
smn g, dioongas espoci2imenis Tras oo mmcy dewrTits,
assim comn fooms movadors do daemésticn ou ramentn.
0 irtn & composin por e introdngde breve qoe sitm o Jaitor
wm mlacio A mportdneia do asamn @ et os ohjetros do
makahie o) caeo(s) e qoetlo; o mlxo resmmido do cas0 0%
comantnios oo qual 3o abordades ou aspecicn relaamtes, o5
s 30 comparaden com 2 bteratim. O mimsarm de palreas
&nw wr ixdonior & 300, oxchrindo referéncis: o bl O
i oo e refartineias o 13, Recomenda-soa inchedo
ok, no pstorimn, dros ilnstraghe.

Comunicaglo breve — pequonas experidncias que
fienha m cartar de originalidaia, ndo nlirapessamdy | 300 pala-
s o dow refarancia: bibograficas.

Caras a4 editor — s3o sompme alamento etirmia-
ihs. Fm principio, devem comantar, discatir ou cribicar
artigns publicados na Revista Brasileira de Cirurgia
Craniomanilofacial, mas fambem podem warsar sobm
outros temas de imteresse geral. Eecomsnda-se
temavhy raxime 1M palavras, incluinds referdncias
hihliograficas, que ndo dovam axrodar a s, SOy o poisl-
1ul, 1ma reposia dos amiores s publicads oo com 3 cra.

Artipos especiais —sbo e ndo classificngs s o
Foriss abariares, qoe 0 Comalho Editoral mlme de expedal
Tt de terrrermhe: o e pEnian prévizs quante-an mime &
mufrtncins hiblingrafics.

Panorams isternacioss] - mems & artipm mcantes @
vk mkecinci praic, wemidos de comamriog.

Imapem em Medicinag — material de interesss

ihstrative, omo fodcs, dnstrapfos, axame, aoeeddos do abé

35



25 Exhaw axplicatie sobrn o asmmmio, alm do nome do amtor,

sarvige onds foi malizade o biblicgrmfia chomxtri.
Diehate - segdo am qoe o4 cimopides oxperiamtes

a pargmizs malizdas palo propio edir oo par o coidado,

POLITICA FDITORIAL

Avuliscio pelos pares

Todos o5 trabalhos anviades & Badsa Bmsilein de
Cirogia Craniomavilofacial sacdo mheatidos & avalis-
Ao doa pames {peer Aeview’) par palo menos tris revisore
saleconade o o8 membres do Comselho Edijomal. 4
acaitacho sard faifa com tasa na origmatidade, o eifickncis
@ conirituicln dantfica. Ok raiscrm facke comentirins
garais wohm o tabalho o indormordo w0 mesme dove sar
publicads, comdgids wgmmds a5 eoamendagies on mejetado
defmitharame. Dk posse desies dados, o Editor oo a
decidn tnal Fm car do disoepiness eve ou pvaliadoms,
(oo fiorem s garidas modticaches, a5 mewms sardo enca-
minhadas, g muberprincipal o, em semida, acs revisome, pam
et Verificarum o 3 o pincixs forem satidfois. e cawos
eECIpoinnait, quandn o svmie do mTShG FEm 0 e,
0 Editorpodar. solicitar & colaboragie de we profiaional que
ndo faga partn di Consalho Editorial para famor & maliacie. 4
decido sotew & acetiagdn do artizo para pobilcaidn ooome,
e qua powitiul, oo prame do tris oowes 2 partir da dats
o so recohimants,

Pesquiza com seres mmanes e animeais

s, e s, 021 sego Bdtodn, minomor soa pesquiss
fiol aprovada pela Copsissdo de Edica em Peoquisa de sua Ins-
titmigdo, e conecame 4 Declaagdo de Falsnki (Tisponivel
amn hitp: e, wma net e policy bl bim). Nos trabalhos
experirenmic amohands amimic, 35 normas evabelocdes
o0 “Crulile for tie Cane o' L of Lad orarey Arimals™ {s-
rirate of Laboraery Ardmal Sesourees, Norional Aoodkey of
Scienoed, Mzhigeon, D0, 71994) ¢ oi Prinopios $too oa
expanimento animal do Colésio Bralero do Exparimen-
tagdo Anira] (COBE4) dovem war rmepaitados.

Threiins snmras

O mamnicrifos deverdo vir acompanhades de
T assinada par bodios on amioees, rensfarmde o driios
mutriz o & As ik Bresilim de Cimmgis Créniomoandls-
fadal o declarandr que miisaram « Zrmanm a vardo fmal
O oMo que et sende mbmatida

Todos o4 artigon publicados tornam-ss proprisdede
i da A ssociacie Brasilors do Cinmgis Crimicroails-
fadal & ndo podem ser publicadm sem o conseniimantn par
i da wem presidonis.

Criterios de Asrtoria
Sngerimos qua sejam adotados o obdnos do ambaria
dosi ardigns wgundo as meoomandaphe do feserHanomal
Comeemee of Medical foural Edirors.  Awis apanas
agoelas pessoas qué comtritmiram diretamente pars o
cortwads imklectzal do trabalho deweem sar lisadas coma
amiews. 5 anms deem satisfazor 2 iodos 08 sgmimiss oi-
#iric, da fomma a podarem o reponsahilidade piiblica paln
comeids do tohatha:
l. tar comcshido & plangjado 2 atiidades qoe lnaram an
tretalhe om misrpretedo ok resntados 2 quo ek chegon, m
s

2 tar esitn o trabalho oo revisade & versdes mcesmnas @
particiadn o processo de revislo;
3. o grmado a versdo fmal
Exarar posico & chafia administrativa, coniribeedr com
FRCEIRs B coketar ¢ azmpar dados, enbom Importnhs pama
peguisa, o s, pord e, orfaric e eatori. Cromes pesse-
a5 quu tesham dadn coriribicie: sbtancaic o S parao
I P pemissdo, sar ciadas m seche Amadedmening; w
posarmel, s comtribicfo eepectficas dovem sar desorits.

INSTEUCOES PARA FNVID DE
MATFRIALPARA FUBLICACAQ
A Fvista Brasilui de Cororgia Cramiomasilofacial da
mﬁmnl:umm'm e maturial submetdo & poblicagdo
por cormedn aletrtmico (e-madl). Enfretanto, na iopod-
bilidade de amvic pels Intemet, tds copiz do matarial,
inchimdn wato o instapdks, bam come disqoets &'oa CD
idaificadn, podado wr amiadas por comin commm. Caso
wijam mbmetidss figras on fotoeatas ayja mecncio oo
pemzity mma imgrussde adequada, a secwiria edifomal
podard solicir o e dos oniginais oo copia comats quli-
dadks do imymesslo.

E-mail: ewistaitabeomf org b
Endarogy para wrio dos artipos:
Erviziy Brasleirs de [il.'l:I'E.l
Cramioemavilofacial

Fom TFoma, 213

CEP Q1328000

530 Pl — 5P'— Biradl

O arquinvees davem. peamitic a Jutars palos programas do
Micmsoft Oficed (Word, Exral o Access).

Todos o5 artigos devem wir acompanhzados par
mma Carta de Sobmissdo, soperinde a Saclo am que
o artign deva wer inchmide, declaragdo do antor o dos
co-gmimres & qua todos evido de acordo com o conted-

do eprEs oo ibalie, oplicionde presenca o ndo da

36



conflito e imteresse o a inewisténcia do prohlems dbco
malaciomadn. s watems dovem, ainds, sprecontar aobarizclo
o paciantn pars pobhicacie da foto prafiss qoo parmsim 2 nm
identificacio,
PRFPARACAD DF OFIGINALS

Primirs pigiss - Idewtilcsclio

Doovucominer o riul o i The da mromiivs comcia @ des.oriti-
12, um porinemk ¢ mells, o nome complein div Aok o 0 ome
eandareco t metitmiche mds o mbalho foi sbihoradn 4 weest,
e e miormad o reme dr aotor comespondants, imbrats
om0 andeepo, mhk-iome. 1 o el S0 trabalbe foi aore-
santadi am conerese, dowm s mencionadios o name do oo
s, local o data th apresanci: Ok amore: dovem mfoomr
& () fiomte () o fromciarentn do semdn, se oxisoates

Serunda pipma — Remume # Abstract

0 oo dnw s esinEmade am g sepies: Chiedon,
Moo, Fesmitades o Conchmles. Adksharacio dove pacmit comr
Preans e Ao o iein. T oo frma, dove sar prepemado
0. bt e rarsaei 1 varsdn Hieal do Rrammi, weamdn a
e et Papos, hatnd Rasdh o Canclosions Tamiae
v par koo, it 3 doscritores (albnow chereg), asaims com
aTeepactna mduckn para o By ook, Fuses descrinros podars
s consoitader, now: anderero alatrtmicoe bt decs b, e
b s Jm parmg, eqanhol oo gl oo wemnlm.
Tih g meeh, o ik somaTie am sk

Corpo do Antipe

Dweve ser dividido em Introdocdo, Metods, Eewnl-
tados & Dhscussdo. As Boforémcias devem sar citadas
IIEricATEEY, par ardar do aparecimantn o trtn, wob a
forma de potnciacin,

Idinma

& oriografa vigams, ecpremndn Linqua e Sl ¢ preda
Astigos am inglds @ sspeambol sard o aceito se 08 o fomm
eTangeins o, s ki, et radicados no o

Asyadecmenms

24 desejados, devem ser apresenmdos an fimal do
tuxin, memciremdor-e o6 oemes da part Spemies que oot
i, imulcml o Romicaroni, e 2lgma g do tabalhn,
Tnzs T30 Preancharm 0% Mequisiies Jar amona, bam coma, &
apdnciz: do fomentn qe subsidizrare 2 pesqaas qoe meenl-
taram oo artign prablicadn.

Refertnois

Az mfordnciz dovem sor foreatsdss de acordo com o
“Estilo de Vamoowoar™ i beiform Regadrments jfor Momsrrion
Subwimed s Bowedive] dwmels, opmizdss pele ierma-

dovaa! Commirase of Meaeal dowmal Efirors) As refartngias
dnum car diadys qemds de fie conmbade:, am algamseng
arahicos e forma de potercisAs « mmandas por ordem 3
citacAn no et Devam sar citados fodes o8 e, qeemdn i
%ais; acimy desto nimsgon, Ctam-te o4 i PrimaTos samidn
da ot al. O panisdon dewerd bar won noms shreviady sogmdn
o padio Medlma.

Artign de Fevista

Tl KD, Fasting B, Thimrenllar B, Bockmam K, Holzde F.
The ambarclxtoral thigh as 2 mmfversal donor sitn for soft tme
mcotraction in mowllofcial mrgary. J Cram emavillofhe
Sog. 206340632331

Instifmiie comn Anter

Argrican Assodation of Oml and Maxillofcial Sereoens.
Estimorting fotvme wonk fiwe amd trairive mogn ireronts, fior omal
and movwi Tiofacial srgeons. Pariant Sancice Meads Commrittes
of the Amarizm Assodation of Cral and Mawillofacal Sorge
ans. J Oral MowiTlofac Burg, 1957, 5 5(E): 2060,

Capitalo de Livme

Almso N, Traoms de fce. In: Costa 83, Croz OLM,
Cilrvwira T4 A, edi. Crominelarmgnlo gia- principios de pratic.
2 od o Prolocirtmed: X006, p 1054-1101.

Liwro

Ward-Booth B Eppley B, Schralraizen B Maxillofacial
tromm and seihetic facial momstroction. Londre: Chomchdll
Livmgstom; XK3. 130p.

Maloga TM. Cirwrgia plistica: fomdamanins o arte. Rio d
Janairn: Guansbara Enogm: 20H. TEp.

Teze

(roion-Almeids ML. Hiperfelorisme o defeitos de
linko mddia il pemds madtico-cimice & oma amosm
do paciente: [Tew de doworads]. Campizs: Untramidade
Esadml do Canpinac2000. 247,

O o st ool do el do it Bos iblingraticas
podk sor encomiady mo Infemat, om b e iosje org'

Tabelss ¢ Incoraclies

Dovum w1 mumeradas par ordem do aparecimanio
oo fuxin, conbar mm Hinle o estar om pagine separadas,
ordumadas apas as Refendnrias. As tabalas ndo dnsm
confer dados rodnndantes ja citedos no taxto. As is-

trapdas divem estar acompanhadhs de s TespectTas
kgunda As abroiagfes mades now ihiagles dnem sar
axpliciadss nes legundas.

37



