Vol.27,n.1,pp.132-135 (Jun - Ago 2019)

Brazilian Journal of Surgery and Clinical Research - BJSCR

MANIFESTACOES ORAIS DA SINDROME DE
BLOCH-SULZBERGER: UMA REVISAO INTEGRATIVA

ORAL MANIFESTATIONS OF BLOCH-SULZBERGER SYNDROME

WANESSA FERNANDES MATIAS REGISY, ANISIO SILVESTRE PINHEIRO SANTOS FILHO?

1. CirurgidDentista, Mestre em microbiologia médica pela Universidade Federal do Ceara, Faculdade de Medicina, Departamento de
Patologiae Medicina Legal, Docente do Curso de Graduagdo em Odontologia da Universidade Estadual da Paraiba; 2. Médico, Mestrando em
microbiologia médica pela Universidade Federal do Ceard, Faculdade de Medicina, Departamento de Patologia e Medicina Legal.

*Rua Baralnas, 351 - Universitério, Campina Grande - PB, 58429-500, Brasil. wanessaregis@cchs.uepb.edu.br

Recebido em 20/04/2019. Aceito para publicagéo em 24/05/2019

RESUMO

A Incontinéncia Pigmentar, também conhecida como
Sindrome de Bloch-Sulzberger, € uma genodermatose rara
ligada a0 cromossomo X que afeta diferentes 6rgéos, entre
eles, osdentes. Osprimeiros sinais sdo manifestacfes cutaneas
a0 nascimento ou nas primeiras semanas provocando
ateragbes na denticdo decidua e permanente. O presente
trabalho consiste em uma revisdo da literatura para descrever
0s principais sinais e manifestaces orais da Sindrome de
Bloch-Sulzberger, considerando que esta € uma sindrome
pouco conhecida e que possui importantes achados
odontol dgicos nainfancia. Com base narevisdo e discussio da
literatura foi possivel concluir que é imprescindivel que o
odontopediatra reconheca precocemente as manifestagdes
orais desta condicdo e seja capacitado a orientar pais e
cuidadores sobre os cuidados necessarios para manutengéo de
uma boa salide oral.

PALAVRAS-CHAVE: Incontinéncia
anormalidades multiplas; anodontia.

pigmentar,

ABSTRACT

Pigmentary Incontinence, also known as Bloch-Sulzberger
Syndrome, is a rare genodermatosis linked to the X
chromosome that affects different organs, including the teeth.
The first signs are cutaneous manifestations at birth or in the
first weeks causing changes in deciduous and permanent
dentition. The present work consists of a review of the
literature to describe the main signs and oral manifestations of
Bloch-Sulzberger syndrome, considering that this syndromeis
a little known and has important odontological findings in
childhood. Based on the review and discussion of the
literature, it was possible to concludethat it is essentia that the
pediatric dentistry recognize early ora manifestations of this
condition and be ableto guide parents and caregivers about the
care needed to maintain good oral health.

KEYWORDS: Incontinentia pigmenti, abnormalities
multiple, hypodontia.

1. INTRODUCAO

A Incontinéncia Pigmentar (IP) é uma desordem
genética incomum ligada ao cromossomo X, causada
por uma mutagdo no gene NEMO do fator genético
Kappa B, localizado na porgdo 28 deste cromossomo?.
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O diagnéstico ¢é dificil e fundamenta-se
principalmente na caracteristica clinica, especialmente
nos achados cuténeos que surgem ao hascimento ou se
desenvolvem nas primeiras semanas. N& ha
predominancia étnica ou geografica, embora a maioria
dos casos tenha sido relatada em caucasianos?.

O termo Incontinéncia Pigmentar surgiu do aspecto
microscopico das lesbes na terceira fase da doenca,
caracterizada pela presenca de pigmento livre, na
camada basal da epiderme, o termo faz referéncia a
achados dermatoldgicos, porém, a IP ndo se limita
apenas a estas alteragtes®.

A incidéncia estimada desta sindrome é de 0,7 em
100.000 nascimentos, com aproximadamente 27 novos
casos por ano no mundo, entre 65-75% sdo devidos a
mutacOes esporadicas de 25-35% sdo casos familiares,
predominantemente recém-nascidos do sexo feminino,
causa ateracbes no desenvolvimento dos tecidos
ectodérmicos e mesodérmicos, podendo ocorrer
manifestagdes neurolégicas, na pele, olhos, dentes e
unhas*®,

Esta sindrome se manifesta quase exclusivamente no
sexo feminino, sendo letal nos fetos hemizigéticos
masculinos, o que explica a ata incidéncia de abortos
espontaneos nas familias afetadas®. No entanto, a
sobrevivéncia ocasional em pacientes masculinos esta
relacionadaaportadores de Sindrome de Klinefelter (47,
XXY) "8, O presente trabalho tem como objetivo revisar
e discutir a literatura acerca das manifestactes orais da
sindrome de Bloch-Sulzberger, considerando que esta &
uma sindrome pouco conhecida e que possui
importantes achados odontol égicos.

2. MATERIAL E METODOS

Este trabalho trata-se de uma revisdo da literatura
sobre as manifestacbes orais da incontinéncia
pigmentar, utilizando os artigos publicados durante o
periodo de 2010-2019. Para isso, foi realizada uma
busca de estudos disponiveis em Bibliotecas digitais e
bases de dados nacionais e internacionais como a
Biblioteca Virtual de Salde (BVS), PubMed Central
(PMC) e LiteraturaAmericana e do Caribe em Ciéncias
da Salide (LILACS), utilizando-se 0s seguintes
descritores: “Incontinéncia pigmentar” e “sindrome de
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Bloch-Sulzberger”. Todas as referéncias com dados
relevantes foram incluidas no estudo. Somente artigos
publicados nos idiomas: Portugués e Inglés, foram
incluidos.

3. DESENVOLVIMENTO

O presente estudo foi realizado a partir de uma busca
literaria, no qual foram selecionados contetidos com a
finalidade de analisar as manifestacbes orais que
pacientes acometidos por essa mutacdo genética
costumam apresentar.

Os achados cutaneos sdo indicativos da doenca e
geralmente aparecem seguindo uma sequéncia
cronoldgica, caracterizada por uma progressdao em
quatro estéagios distintos (figura 1), embora alguns deles
possam se sobrepor temporariamente ou até mesmo nédo
se desenvolverem em alguns pacientes?.

| - Manifestacdes ao
= nascimento com eritema e
les6es bolhosas

II- Evolugéo para lesdes
verrucosas

ESTAGIOS DA

Il - Surgimento de areas
com hiperpigmentacéo
— disseminadas e irregulares

INCONTINENCIA PIGMENTAR
[ LI

IV - Leses hipocromicas e
atréficas

Figura 1. Descrigdo dos quatro estagios de manifestagcdes cutaneas em
pacientes com incontinéncia pigmentar. Fonte: Greene-Roethke,
2017.

As lesGes cutdneas da SBS ndo possuem um
tratamento especifico, uma vez que a resolucdo
espontanea das lesdes geralmente ocorre. O uso de
antibioticos tdpicos e sistémicos para lesbes vesiculares
nao é recomendado®.

Além das manifestagcbes cutaneas, os pacientes
podem apresentar alteragbes neuroldgicas, como:
epilepsia, acidentes vasculares encefalicos isquémicos,
hidrocefalia, atraso neuropsicomotor, anormalidades
anatdbmicas, anormalidades oculares, dentarias e do
sistema nervoso central (SNC)*°.

A primeira avaliacdo odontolégica deve ser feita aos
6 meses de idade ou quando os primeiros dentes
entrarem em erupcdo, O que ocorrer primeiro.
Odontopediatras devem estar preparados para o
atendimento e orientacdo aos pais sobre o tratamento e
cuidado de criancas com esta condigdo™.

Mulkey, Ramakrishnaiah, Balmakund, (2016)*2
descreve em seu relato de caso um recém-nascido com
erupcOes cutaneas tipicas de incontinéncia pigmentar,
apresentando convulsdes. Os pesquisadores
investigaram através da andlise dos exames de
angiografia por ressonancia magnética e por tomografia
computadorizada que a crianga apresentava lesdo
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cerebral e reducdo do calibre dos vasos cerebrais. Apesar
da extensa arteriopatia cerebral em associacdo com a
incontinéncia pigmentar, a crianga teve um curso clinico
inicial relativamente estavel ao longo do tempo e as
convulsdes foram bem controladas.

Anormalidades oculares relacionadas a
incontinéncia pigmentar foram relatadas em 50-77% dos
pacientes, sendo as alteracdes da retina as mais notaveis,
porém nestes pacientes, podemos encontrar também:
estrabismo, catarata, anoftalmia, microftalmia, atrofia
do nervo 6ptico®®.

Ademais essas alteracOes paciente com quadro de IP
podem apresentar também alteragGes dentarias,
capilares e musculo-esqueléticas’.

Pesquisadores afirmam que 54% dos pacientes com
IP  apresentavam  anomalias  relacionadas a
odontologia®’. As anomalias orais incluem palato
ogival, hipoplasia do palato mole, fissura palatina e
fenda labial®*.

As anomalias dentérias afetam tanto a denticdo
decidua quanto a denticdo permanente. Embora este
Gltimo seja geralmente mais afetado, dentre as
alteracOes, podemos encontrar: dentes ausentes, dentes
condides, atraso na erupg¢ao, supranumerarios, multiplos
diastemas, dentes malformados e perda da dimensdo da
oclusdo vertical, associada a anodontia®.

Akgun et al. (2013)'® descreveu o caso de uma
crianca de 9 anos com diagnostico de incontinéncia
pigmentar que compareceu a clinica odontoldgica para
tratamento preventivo. A paciente apresentava overjet e
overbite normais, através do exame radiografico foi
verificado um dente supranumerario ndo irrompido
localizado no lado esquerdo da arcada superior. A
paciente foi orientada a extracdo do elemento
supranumerario e tratamento ortodontico. Apos a
anestesia local, o dente supranumerario foi extraido por
meio de uma abordagem palatina e a paciente recusou o
tratamento ortoddntico.

Chen A, Chen K (2017)?, descreveram um caso de
uma crianca de 5 anos que foi levada a clinica
odontoldgica devido a queda dos incisivos primarios
inferiores. A crianca apresentava multiplas lesdes
pigmentadas pelo corpo. A mée da paciente relatou que
também apresentava lesdes e pigmentacfes da pele
semelhantes quando era jovem, mas todas as lesdes
desapareceram na idade adulta. Os pais relataram que
ela foi diagnosticada como IP confirmada por uma
biopsia histopatolégica da pele tirada de suas pernas
quando ela tinha 6 meses de idade.

Essa crianca apresentava mordida cruzada anterior,
com higiene bucal aceitavel, o exame intra-oral mostrou
adenticdo primaria com diastemas generalizados (figura
5), radiograficamente foi possivel notar quatro dentes
primarios congénitos ausentes (52, 54, 62, 74), além de
germes permanentes dos dentes 12, 14, 15, 17, 22, 25,
34, 35, 37, 45 igualmente ausentes.

Os pais foram informados sobre a influéncia da IP na
condicao odontoldgica atual da crianga, e uma consulta
minuciosa foi realizada para se analisar as possiveis
opgdes futuras de tratamento odontolégico. Os pais
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foram orientados também quanto a consultas regulares
para tratamento preventivo e posteriormente iniciar o
tratamento odontol dgico e ortopédico.

Com isso, 0 estudo e conhecimento acerca dessa
condicdo € muito importante para a odontologia, em
especial para a ortodontia e odontopediatria, poisalP é
um fator etioldgico congénito da maloclusdo, portanto,
ha uma evidente necessidade de avaliacdo odontol bgica,
junto com atencdo a outras areas, para se obter um
diagndstico e tratamento adequados, a fim de garantir
uma melhor qualidade de vida aos pacientes'’.

As manifestagdes dentérias ocorrem em 65% dos
casos, porém com a erupcao dos primeiros dentes com
aproximadamente 6 meses de vida, as anomalias
dentarias sdo dificeis de serem utilizadas como
ferramenta de diagndstico para criangas menores de um
ano®.

Namaxila, os dentes ausentes mais comuns foram os
incisivos laterais, seguidos pel os segundos pré-molares,
com incidéncia de 87,7% e 10,4%, respectivamente. No
arco mandibular, os dentes ausentes mais comuns foram
0 segundo pré-molar, com alta incidéncia de 64,3%.

O tratamento de criangas com varios dentes
congenitamente ausentes € desafiador, especialmente
combinado com a mal oclusio®.

O plano de tratamento para o paciente com dentes

perdidos deve ser baseado em uma avaliacdo abrangente
da idade do paciente, fungdo oclusal e mastigatoria,
requisitos para remodelacdo dentaria e alinhamento
dentério, e a possivel necessidade de consideracéo
estética. O plangjamento final do tratamento definitivo
deve ser estabelecido apds o estirdo de crescimento para
se ter um melhor prognéstico e resultado estético com
minima preparacdo da estrutura dentéria?.
Uma abordagem multidisciplinar se torna de grande
importdncia  diante dos  diferentes  sistemas
comprometidos em tal doenca, podendo ser incluido o
acompanhamento  dos  seguintes  profissionais:
odontopediatra, ortodontista, dermatologista,
oftalmologista, neurol ogista, psicélogo infantil e éclaro,
do geneticista’.

O inicio precoce do tratamento € fundamental afim
de preservar 0s dentes com sucessores ausentes e
projetar 0 melhor tratamento odontol6gico para que a
crianca chegue a idade adulta com a oclusdo
estabel ecida ou com danos minimizados'.

4. DISCUSSAO

A sindrome de Bloch-Sulzberger foi denominada
incontinéncia pigmentar por Bloch em 1926, e mais
tarde, em 1928, foi sugerido um tipo de displasia
ectodérmica por Sulzberger. A maioria dos casos de
incontinéncia pigmentar com histérico familiar foram
diagnosticados usando testes moleculares. Os sintomas
das mées eram relativamente leves, a identificacgo de
casos familiares ou mesmo esporadicos € importante no
aconsel hamento genético®.

Autores descrevem as adteragcbes do sistema
estomatognatico que pacientes com Incontinéncia
Pigmentar podem apresentar, esse sistema é uma das
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unidades anatémicas e funcionais mais complexas do
corpo humano, suas agBes conjuntas ou isoladas sdo
responsdveis pela mastigagdo, fala, degluticéo,
respiracdo e postura da cabeca e pescogo. Entre seus
componentes basicos estéo: 0ssos cranianos e faciais,
dentes e seus elementos de suporte, articulacéo
temporomandibular (ATM), misculos mastigatérios e
faCl a| 82'9’12’18'

Rafatjou et al., (2016)° afirma que as anomalias
dentérias e orais podem afetar a qualidade de vida dos
pacientes e causar problemas durante aimentacdo
(hipodontia, labio leporino e fissura de palato),
corroborando com Li et al., (2018)'° que defende a
divulgacdo das manifestagbes orais mais comuns
encontradas nesta sindrome, com afinalidade de auxiliar
o profissional a reconhecer a condicdo sistémica do
paciente atendido , este mesmo autor descreveu que as
incidéncias relatadas de hipodontia sdo de 2,7-12,2% na
denti¢do permanente da popul agéo normal, no entanto, a
prevaléncia de agenesia dentaria na SBS é de 31,2%,
muito superior a prevaléncia em diferentes grupos
étnicos, ambos os sexos. O achado dental mais comum
associado a hipodontia foi a retengdo prolongada dos
molares deciduos.

Discordando de Akgun et al., (2013)%, que defende
que dentes supranumerarios sdo as anomalias dentérias
mais comum em pacientes com SBS e condicéo
afeta a denticéo priméria e permanente.

O tratamento de criangas com varios dentes
congenitamente ausentes é desafiador, especiamente
combinado com a maloclusdo, porque o crescimento e 0
desenvolvimento da estrutura oral devem ser
considerados ap mesmo tempo®. Assim como, Rafatjou
et al., (2016)°, que descreveu o plano de tratamento para
0 paciente com SBS como complexo e deve ser baseado
em uma avaliacdo abrangente da idade do
paciente, funcdo oclusal, mastigatoria, requisitos para
remodel agdo dentéria, alinhamento dentério e a possivel
necessidade de consideracao estética.

A supervisdo e o gerenciamento odontoldgico
enfocariam mais na correcéo cosmética da malformagéo
dos dentes e da saude bucal durante o periodo de
crescimento, o0 plangamento fina do tratamento
definitivo deve ser estabelecido apds o estirdo de
crescimento parater um melhor progndstico e resultado
estético com minima preparagdo da estrutura dentéria?.
A terapia com selante de fissura também é recomendada
para molares e prémolares ndo-cariados, nado
restaurados e o tratamento preventivo com retornos
periodicos’.

A preservagdo dos dentes deciduos, mesmo que
provisoriamente até que o paciente atinja a idade para
reabilitacdo com implantes, é fundamental, isso reforca
a grande importéncia da visita constante ao consultério
para tratamento preventivo®.

5. CONCLUSAO

O conhecimento sobre as manifestacdes orais da
sindrome de Bloch-Sulzberger por parte do cirurgido-
dentista, em especia pelo odontopediatra, é de
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fundamental importancia visto que anormalidades
dentarias sdo as manifestagdes mais comuns desse
transtorno, além da diversidade de alteragdes dentarias
encontradas. O tratamento deve ser multidisciplinar e o
acompanhamento periddico deve ser realizado.
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