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1. INTRODUGCAO

A sindrome de Ehlers-Danlos (SED) é considerada um grupo de doengas
raras que afetam os tecidos conjuntivos, prejudicando principalmente o
metabolismo do colageno (HAGBERG et al. 2004). Além disso, é relatado que
esses pacientes podem apresentar complicagdes cardiovasculares (aneurismas e
prolapso da valvula mitral), complicagdes gastrointestinais (hérnias e diverticulose
gastrointestinal) e outras alteracdes do tecido conjuntivo (ASHER; CHEN;
KALLISH, 2018).

A ocorréncia de periodontite em criangas € muito baixa. Um estudo
demonstrou que sua prevaléncia varia de 1,1 a 7,8% em criangas/adolescentes,
sendo que poucos dentes sado perdidos em decorréncia dessa doenga (BOTERO
et al. 2015). Por outro lado, alta prevaléncia de gengivite é relatada nesses
individuos, mas ha escassez de estudos que demonstrem a prevaléncia de
formas destrutivas graves de doenga periodontal em criangas, especialmente
naquelas com comorbidades sistémicas (BOTERO et al. 2015).

Em relacdo as manifestagbes bucais, pacientes com SDE podem
apresentar mucosa fragil, tendéncia a sangramento, formagdo dentaria
incompleta, raizes dentarias curtas, maior incidéncia de carie dentaria e
hipermobilidade da articulagado mandibular (KAURANI et al. 2014). Além disso, a
literatura relata que alguns subtipos especificos de SDE estdo associados a maior
prevaléncia de periodontite, como a SDE Periodontal (pSDE), que demonstram
uma prevaléncia de 98,4% de periodontite severa (KAPFERER-SEEBACHER et
al. 2017). Poucas informagbes estdo disponiveis sobre o efeito do pEDS na
denticdo decidua. Portanto, o presente estudo teve como objetivo relatar um caso
de perda dentaria precoce, em uma crianga de trés anos, com periodontite
severa, como manifestagdo de pSDE, em uma familia com muitos individuos
afetados.

2. METODOLOGIA

Paciente do sexo feminino, trés anos, procurou a Faculdade de
Odontologia da Universidade Federal do Ceara, campus Fortaleza, Brasil, com
queixa de mobilidade dentaria generalizada e sangramento gengival. A mae
percebeu os primeiros sintomas quando a crianga tinha dois anos. No
questionario geral de saude, nenhuma condigdo digna de nota ou uso de
medicamentos foram relatados. Em relagao a histéria dentaria, o paciente visitou
varios dentistas antes da consulta na Universidade, mas nenhum tratamento oral
foi realizado até o momento. Varios membros da familia, como avd, mae, tia e
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primos, apresentavam mobilidade dentaria e esfoliagdo precoce dos dentes
permanentes. Nenhuma historia de perda precoce dos dentes deciduos foi
relatada entre sua familia.

Nesta consulta, percebeu-se a auséncia de varios dentes deciduos,
inclusive os apresentados em radiografia panoramica. Durante o exame bucal
inicial, percebeu-se também que varios dentes remanescentes apresentavam
mobilidade, perda de insercdo clinica e alto acumulo de biofilme dentario.
Contudo, um exame periodontal n&o foi possivel neste momento.

O plano de tratamento proposto para o paciente foi a remocgao de todos os
dentes com prognostico ruim, remogéo mecanica supragengival e subgengival do
biofilme e calculo de todos os dentes presentes e instrugdes de higiene oral. Além
disso, o paciente foi encaminhado a um médico geneticista para investigar
qualquer condi¢cao sistémica relacionada. Durante a consulta com o médico,
também foi relatada a presenga de manchas nas pernas, feridas de dificil
cicatrizagao e historia de partos prematuros em varios membros da familia. Foram
solicitados diversos exames de sangue que vieram sem alteragdes importantes.
Além disso, uma analise genealdgica foi realizada com um médico geneticista.
Infelizmente, devido ao custo mais elevado, n&do foi possivel realizar uma triagem
de todo o genoma. A revisdo detalhada da historia familiar mostrou que sua mae,
avé materna, tia materna, varios primos e tia-avd tinham histéria de doencga
periodontal, fragilidade da pele e cicatrizagcédo deficiente de feridas, sugerindo um
padrao de herancga autossémica dominante.

Em relagdo as consultas odontoldgicas, no intervalo entre as sessoes, 0
paciente continuava perdendo varios dentes, que eram extraidos em casa. Além
disso, quatro outros dentes foram extraidos profissionalmente devido a extrema
mobilidade. Para o controle adequado do biofilme supragengival, foi prescrito
clorexidina gel 0,12%. Novamente, tentou-se realizar um exame periodontal, mas
o comportamento severamente agitado da crianga n&o o permitiu.

A paciente ndo compareceu a varias consultas, quando retornou, trés
meses depois, apenas dois segundos dentes deciduos superiores estavam
presentes. Além disso, dois primeiros molares permanentes estavam em erupc¢ao.
Nesta sessdo, o exame clinico periodontal foi realizado, e sangramento a
sondagem e perda de insergao clinica foram detectados nos dentes superiores.
Apos a fotografia, o paciente recebeu raspagem e alisamento radicular nos dentes
superiores para tratamento da periodontite. Os dentes inferiores receberam
apenas instru¢cdes de higiene oral, pois nenhum sinal de inflamagéo gengival foi
detectado nesses dentes. O paciente passou a fazer parte do programa de
manutengao periodontal para prevenir a recorréncia da doenga. Além disso, ela
estda em acompanhamento por um médico geneticista.

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

Individuos com pSDE apresentam recessao gengival e periodontite severa
generalizada que frequentemente leva a perda de todos os dentes (ALBANDAR,;
SUSIN; HUGHES, 2018). Isso ocorre pois o tecido conjuntivo € o principal afetado
(ALBANDAR; SUSIN; HUGHES, 2018). No presente caso, a paciente apresentou
recessao gengival, periodontite generalizada e perdeu quase todos os dentes.

A literatura relata que a periodontite pode ser tratada com sucesso com
raspagem e alisamento radicular (GRAZIANI et al. 2017). No presente caso, este
tratamento nao foi possivel de ser realizado nas primeiras sessoes, pois a maioria
dos dentes apresentava indicagdao a exodontia. Além disso, no decorrer do
tratamento, detectou-se a necessidade de extrair outros dentes. O
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comportamento agitado da crianga foi detectado também na maioria das sessoées.
Nesse sentido, grande parte da terapia periodontal planejada precisou ser
postergada, piorando o prognostico da paciente.

A prevaléncia da SED é estimada em 1 a 5.000 ou 1 a 10.000, afetando
todos os grupos étnicos, com proporgdes semelhantes entre homens e mulheres
(PEREZ et al. 2002). A literatura relata que poucos subtipos de SED podem estar
associados a maior destruicdo dos tecidos periodontais, como o subtipo
periodontal (KAPFERER-SEEBACHER et al. 2017). A hipermobilidade articular e
outras manifestacdes cutaneas também podem estar presentes nesses pacientes
(KARRER; LANDTHALER; SCHMALZ, 2000; MALFAIT et al. 2017).

O subtipo pSDE (previamente descrito como subtipo VIII) pode ser uma
sindrome distinta com diferencas importantes dos outros subtipos. O pSDE é
herdado em um padrdo autossémico dominante, sendo causado por ganho de
heterozigose de mutagdes de fungdo nos genes C1R e C1S7, que desencadeia
inflamacédo periodontal extensa e quebra do osso alveolar em resposta ao
acumulo de biofilme leve. Esses achados estdo bem estabelecidos na literatura
em relagdo aos dentes permanentes (KAPFERER-SEEBACHER et al. 2017;
REINSTEIN et al. 2013), mas n&o ha relato para dentes deciduos. Para a maioria
dos subtipos de SDE, o diagndstico € baseado nas caracteristicas clinicas
(PEREZ et al. 2002). No presente caso, o diagndstico clinico de pSDE foi
baseado apenas em critérios clinicos e analise de historia familiar.

Os critérios minimos que devem ser atendidos para o diagnostico de pEDS
consistem em critérios principais “periodontite precoce e grave” ou “falta de
gengiva inserida” e pelo menos dois outros critérios principais € um critério
secundario. A caracteristica extrabucal definidora do pSDE ¢é a hiperpigmentagao
pré-tibial, enquanto outras caracteristicas incluem facil hematoma, fragilidade da
pele e hiperextensibilidade leve da pele (MALFAIT et al. 2017). No presente relato
de caso, foram observadas na crianga perda precoce de dentes deciduos,
auséncia de gengiva inserida (ambos sao critérios maiores) e facilidade para
hematomas (critérios menores), o que foi essencial para o diagnéstico de pSDE.

E importante destacar que a pSDE ndo tem cura, mas seus sintomas
podem ser controlados. O tratamento desses pacientes requer uma abordagem
multidisciplinar, que pode envolver médicos, cirurgides-dentistas, fisioterapeutas e
outros profissionais da saude, minimizando os efeitos da sindrome. Em relagéo as
condigbes periodontais, o tratamento periodontal subgengival, um rigoroso
programa de higiene bucal e o manejo adequado do comportamento da crianga
devem ser implementados, em sua dentigdo permanente, a fim de tratar e
prevenir a ocorréncia de doengas.

4. CONCLUSOES

A perda de tecido periodontal € uma manifestacdo comum de certas
condicdes sistémicas. Caracterizar essas doencas e a natureza da associacao
entre elas tém importante valor diagndstico e terapéutico. A presenca de pSDE
também pode afetar os tecidos periodontais dos dentes deciduos, com
expressividade variavel, mesmo dentro de uma mesma familia. Um programa
rigoroso de higiene bucal e terapia periodontal devem ser implementados para
tratar a periodontite adequadamente. E necessaria uma abordagem
multidisciplinar para monitorar complicagdes futuras relacionadas as doencas,
visando uma melhor qualidade de vida para esses individuos.
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