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RESUMO

A sindrome de Gardner (SG) é uma doenca hereditaria,
de caracteristica autossomica dominante que foi causada
a partir de uma mutacdo do gene adenomatous polyposis
coli (APC), na qual os pacientes desenvolvem polipos, que
tem uma probabilidade que pode chegar a 100% de risco
de sofrer transformac&o e se tornar maligno, que tem seu
pico de diagndstico correto da doenga nos pacientes com
idade aproximadamente de 22 anos. Visto isso, alguns dos
principais sintomas da SG s@o 0s osteomas que sdo
considerados benignos, tem um crescimento lento e
assintomatico, como também os tumores desmoides que é
um tipo raro de neoplasia localizada nas partes moles que
ndo sofre metastase. Cistos epidermoides, que podem
afetar cerca de 50 a 65% os pacientes portadores da
sindrome, fibromas e lipomas que também sdo lesdes
localizadas nos tecidos moles. Anormalidades dentarias,
como dentes supranumerarios ou impactados, odontomas
e cistos dentigeros também sdo relatados, essas anomalias
dentarias acometem cerca de 30 a 75% o0s pacientes
portadores da sindrome de Gardner, podendo ocasionar
dor ao paciente. A preocupacdo mais séria nesta sindrome
é o0 risco extremamente alto de pdlipos gastrointestinais
sofrerem transformagéo maligna. O objetivo dessa revisao
de literatura é mostrar a importancia do cirurgido-
dentista no diagnéstico precoce dessa sindrome como 0s
achados maxilofaciais geralmente precedem os pélipos
gastrointestinais, o dentista desempenha um papel crucial
no diagndstico da sindrome de Gardner.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Gardner;
Diagnostico; Odontologia.

ABSTRACT

Gardner syndrome (GS) is a hereditary disease, with an
autosomal dominant characteristic that was caused by a
mutation of the adenomatous polyposis coli (APC)
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gene, in which patients develop polyps, which have a
probability that can reach 100% risk of undergoing
transformation and becoming malignant, which has its
peak of correct diagnosis of the disease in patients aged
approximately 22 years. Given this, some of the main
symptoms of GS are osteomas that are considered
benign, have a slow and asymptomatic growth, as well
as desmoid tumors, which is a rare type of neoplasm
located in soft tissues that does not undergo metastasis.
Epidermoid cysts, which can affect approximately 50
to 65% of patients with the syndrome, fibromas and
lipomas, which are also lesions located in soft tissues.
Dental abnormalities, such as supernumerary or
impacted teeth, odontomas and dentigerous cysts are
also reported, these dental anomalies affect about 30 to
75% of patients with Gardner syndrome and may cause
pain to the patient. The most serious concern in this
syndrome is the extremely high risk of GI polyps
undergoing malignant transformation. The objective of
this literature review is to show the importance of the
dentist in the early diagnosis of this syndrome, as
maxillofacial findings usually precede gastrointestinal
polyps, the dentist plays a crucial role in the diagnosis
of Gardner's syndrome.

KEYWORDS: Gardner's Syndrome; Diagnosis;
Dentistry.

1. INTRODUCAO

A Sindrome de Gardner (SG) é uma condicdo
patoldgica autossomica dominante, que apresenta
diversas caracteristicas, sendo algumas delas os polipos
intestinais, osteomas, anomalias dentérias, tumores
mesenquimais, entre outros. Essa anomalia é de carater
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raro e pode apresentar seu desenvolvimento inicial na
infancia e adolescéncia, tendo como principais
sintomas os polipos intestinais, que sdo tumores
benignos de partes moles, contudo, pode existir a
presenca de outras lesGes em outras regides do corpo,
como a pele, o sistema esquelético, a retina ocular e a
regido dentaria. Em grande parte dos casos, as lesdes
na cavidade oral precedem as leses intestinais2.

A SG atinge homens e mulheres na mesma
proporc¢do, tem uma prevaléncia que varia de 1:8.300 a
1:16.000 nascidos vivos. Seu diagndstico € bem
limitado por conta das inGmeras manifestacfes que
pacientes portadores da sindrome podem apresentar. O
diagnostico precoce é de suma importancia, pois alguns
polipos intestinais podem sofrer transformagio
maligna. Detectando a doenga precocemente o
prognostico é favoravel®,

A manifestagdo maxilofacial mais comum de ser
encontrada sdo os osteomas, que podem afetar regibes
como 0s seios paranasais, mandibula e o cranio. Os
osteomas podem ser visualizados ja na puberdade dos
pacientes acometidos e eles precedem as lesdes
intestinais. E necesséario analisar o histérico familiar
das pessoas que apresentam SG, uma vez que existe
uma mutacdo do gene das pessoas acometidas, ha
grande probabilidade de pessoas da mesma familia
também apresentarem a sindrome®.

O presente trabalho tem o objetivo de realizar uma
revisdo de literatura buscando compreender a
importancia do cirurgido dentista no diagndstico da
sindrome de Gardner.

2. MATERIAL E METODOS

Foi realizado uma revisdo de literatura do tipo
narrativa, utilizando 21 artigos, que foram publicados
entre 2012 e 2022, disponiveis nas bases nas bases de
dados SciELO, Biblioteca virtual de Saide (BVS) e
PubMed, nas linguas portuguesa, inglesa e espanhola,
utilizando os descritores em satide (DecS): “sindrome
de Gardner”, “diagnostico”, “odontologia” e Medi-
cal Subject Headings (MeSH): “Gardner Syndrome”,

Quadro 1. Metodologia para inclusdo e exclusdo de obras utilizadas
neste estudo.

Pesquisa eletrénica com o
INiCIO e cruzamento dos descritores >
nas bases de dados

- PubMed
- SCIELO
-BVS

Apos leitura dos

R 262 artigos
titulos restaram:

Apos leitura dos

105 artigos
resumos restaram:
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“diagnosis”,  “dentistry”, buscados através do
marcador booleano “AND”. Foram incluidos artigos de
revisdo de literatura e ensaios clinicos disponiveis na
integra. Foram excluidos trabalhos de concluséo de
Curso, dissertacBes, teses e resumos de anais de
congressos. Apos selecionados, foram eliminados os
artigos que estavam em duplicidade. A leitura do titulo
e do resumo das publica¢des foi usada como base para
eleger os artigos mais adequados para a construcdo do
trabalho e posteriormente leitura deles em sua integra.

3. DESENVOLVIMENTO

A Sindrome de Gardner (SG) é uma desordem rara,
que geralmente acomete os pacientes, na maioria dos
casos, na sua 4?* década de vida, sendo caracterizada
pela Polipose Adenomatosa Familiar (PAF), que nada
mais € do que uma doenga autossdmica dominante
causadas pelas mutacbes dos genes da pessoa
acometida. Esse distlrbio favorece o surgimento de
polipos no reto e no colon, que se ndo tratados da
maneira correta, podem gerar cancer de célon em
pessoas que ndo sdo submetidas a colectomia
profilatica. J& a SG € um tipo de variante da PAF, que
se apresenta de lesdes intestinais e extraintestinais,
como osteomas, tumores desmoides e tumores
cutaneos. Algumas lesdes extraintestinais ocorrem com
regularidade antes das intestinais®’.

A SG é causada pela mutagcdo do gene polipose
adenomatosa coli (APC), que de acordo com alguns
estudos envolvendo o gene em questdo, o sitio de
mutacdo que esta ligado a sindrome de Gardner ocorre
geralmente na extremidade 3’ do gene APC, j& quando
as mutacdes truncadas estdo ligadas entre os codons
1403 e 1578, frequentemente estdo associadas com as
lesbes mandibulares, ja em relagdo com mutagdes além
dos cddons 1444, estdo ligadas com o surgimento 2
vezes maior da presenca de osteomas®.

A SG foi descrita inicialmente com base em uma
triade: polipose adenomatosa do colon, cistos
epidermoides e osteomas de cranio e mandibula. A
grande maioria dos pacientes criancas e adolescentes
acometidos pela sindrome apresenta anomalias
dentérias, que se diagnosticadas corretamente e com
antecedéncia, proporcionam um melhor progndstico

- Aplicagao dos

1562 artigos filtros de 323 artigos

publicagées:
ultimos 10 anos
Idiomas: portugués,
inglés e espanhol

Excluséo dos tipos de
estudo que nédo se

enquadram na

metodologia proposta:
- Trabalhos de conclusao de
curso, resumos de anais de
congressos, dissertagoes,
teses.

Apds leitura na

35 artigos integra foram 21 artigos

selecionados:
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para 0s pacientes diante da anomalia acometida.
Geralmente as pessoas que manifestam SG tém
historico familiar de casos presentes na familia® °.

Nessa perspectiva, existem diversas manifesta¢des
que podem ocorrer em pacientes que apresentam SG,
sendo algumas mais comuns e outras menos. A
polipose intestinal é a manifestacdo com caracteristicas
mais graves, devido ao seu poder de se tornar uma
lesdo de carater maligno. Esses polipos estdo presentes
em grande nimero na regido do coélon distal, onde
também podem se encontrar dispersos na regido do
intestino. Salienta-se uma caracteristica muito comum
de ser encontrada também, a presenca de osteomas, que
podem afetar toda regido do esqueleto, sendo assim um
dos principais indicadores da anomalia, por ser um dos
primeiros sintomas presente nas pessoas
acometidas*2,

E habitual o surgimento de anomalias nas primeiras
duas décadas de vida, sendo assim as primeiras
manifestaces da sindrome. As regides de partes moles
podem apresentar diversas lesdes, como cistos de
inclusdo epidérmicas, lipomas, fibromas, com tudo, os
cistos epidermoides se encontram como uma das
caracteristicas mais prevalentes, podendo afetar cerca
de 50 a 65% das pessoas com SG. Algumas das lesdes
intestinais ,como os pélipos, se distribuem de forma
difusa nas alcas coldnicas, onde o0s pacientes com
média de 22 anos de idade tem o pico de diagndstico
correto para a doenga, além de, esses pdlipos terem
uma alta taxa de malignidade, que pode chegar a até
100% dos casos'? %3,

A SG apresenta diversos sintomas e caracteristicas
especificas devido ao seu grande poder de penetrancia,
afetando assim, diversas regiGes dos tecidos. Varias
anomalias dentérias podem ser encontradas na cavidade
oral das pessoas acometidas pela sindrome, como por
exemplo: osteomas, dentes impactados, dentes
supranumerarios, dentes ausentes congenitamente e
odontomas. Essas anomalias dentérias acometem cerca
de 30 a 75% dos pacientes diagnosticados com SG.
Essas alteracfes que podem estar presentes na cavidade
oral, sdo capazes de ocasionar ao paciente a presenca
ou ndo de dores, em alguns casos, essas alteracdes
apresentam apenas problemas estéticos na face, com
isso, cabe ao cirurgido-dentista (CD) realizar o
diagnostico inicial da anomalia® 4.

4. DISCUSSAO

Dentre diversas alteracdes que podem ser causadas
na SG, a mais comum é a presencga de osteomas, que é
uma neoplasia benigna de crescimento lento e
continuo, sendo um tipo de tumor indolor que pode
gerar algum tipo de assimetria na regido maxilofacial e
além dessa assimetria, pode prejudicar algumas
funcBes responsaveis na face. Para pacientes que
apresentem mais de trés osteomas localizados na regido
maxilofacial, se faz necessario verificar o histérico
familiar e analisar a presenga alguma alteracéo
intestinal, visto que, esses achados podem ser
altamente sugestivos de SG*5 16,
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A falta de conhecimento sobre a sindrome de
Gardner pode retardar seu diagndstico comprometendo
o0 tratamento do paciente. Cerca de 80% dos pacientes
manifestam sinais precoces da doenca no complexo
maxilofacial. Uma caracteristica inofensiva, como
osteomas nos maxilares ou dentes supranumerarios e
impactados detectados em uma radiografia panoramica
de rotina podem representar os primeiros sinais da
doencal”: %8,

Tendo em vista a quantidade de sintomas que a SG
pode causar nas pessoas acometidas pela anomalia,
cabe ao CD estar apto e atento ao diagndstico inicial e
correto dessa sindrome, ja que, os achados orais séo 0s
primeiros a surgirem. Cabe ao profissional dessa area
também ficar atento para o diagndstico correto, uma
vez que, o tratamento, sendo realizado precocemente,
proporciona um melhor prognéstico, podendo assim
evitar que ocorram transformagbes malignas no
decorrer da vida dos pacientes acometidos. O
tratamento da SG tem carater multidisciplinar, ja que
varias les6es podem ser encontradas em diversas partes
do corpo humano. Inicialmente, a radiografia
panordmica pode ser Util nos achados de lesGes
referentes & sindrome, contudo, a tomografia
computadorizada de feixe cdnico é mais adequada para
visualizar as regides acometidas, proporcionando uma
visdo 3D das regides maxilofaciais® 1.

Visto que a SG é uma anomalia adquirida na
maioria dos casos por herancas genéticas, muitos
cirurgides-dentistas ndo possuem o conhecimento da
sindrome para ajudar precocemente no diagnostico da
mesma, sendo necessario que os profissionais da area
estejam atentos as questGes de casos similares em
membros da familia dos pacientes acometidos,
realizando assim uma boa anamnese e investigacdo dos
sinais clinicos, ja que a SG pode afetar a regido
maxilofacial dos pacientes®® 20,

A importancia que os CD podem desempenhar no
diagnéstico precoce da SG ndo pode ser subestimada.
Exames de imagem comumente solicitados durante
uma avaliacdo ortoddntica em pacientes jovens podem
apresentar alteracBes valiosas para um diagndstico
precoce da doenca. Alteragdes maxilofaciais, como os
osteomas, precedem o surgimento de pélipos
intestinais. A presenca de achados 0sseos e dentarios
anormais deve servir de alerta para que o CD inicie
uma investigagdo mais ampla e encaminhe o paciente
para o tratamento adequado?® 2L,

5. CONCLUSAO

Foi analisado no decorrer do trabalho que o
cirurgido-dentista pode ser o primeiro profissional de
salide a se envolver no diagnoéstico da SG, visto que 0s
primeiros  sintomas caracteristicos da doenca
normalmente ocorrem na regido maxilofacial. Isso
mostra claramente o poder e o dever do dentista de
contribuir no diagnéstico de doencgas genéticas
sisttémicas, uma vez que, sua capacidade de detectar
anomalias precoces da cavidade oral, possibilita
encaminhar o paciente para servicos especializados que
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realizem tratamento de sua doenca. Portanto, 0 manejo
de doencas genéticas é multidisciplinar, e o cirurgido-
dentista pode ser um elo importante na ajuda do
diagndstico precoce de diversas anomalias que podem
afetar vérias regies do corpo humano.
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