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Tratamento odontoldgico em centro cirurgico em paciente com fibromatose hialina: relato de caso
clinico
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1 INTRODUCAO

A fibromatose hialina juvenil (JHF) ¢ uma doenca hereditaria rara, de cardter autossomico recessivo e etiologia
desconhecida. O inicio das manifestacdes clinicas de JHF ¢ normalmente de trés a quatro meses de vida (Al-Najjadah I,
et al., 2003), e o desenvolvimento mental ¢ normal (Al-Najjadah I, et al., 2003, Muniz ML, et al., 2006).
Na fibromatose hialina juvenil, as lesdes podem ser papulas peroladas na face, pescoco e principalmente nas regides
retroauricular e perinasal, grandes tumores, principalmente no couro cabeludo, tronco, membros, placas ou nédulos
perianais, e a hipertrofia gengival ¢ comum, prejudicando a alimentacao (Al-Najjadah I, et al., 2003, Ramos AMCR, 1994).
A hipertrofia gengival ¢ um achado comum, este pode ser suficientemente grave para interferir com a alimentacao correta
e, eventualmente, a mastigacdo, o que por sua vez pode levar a desnutri¢ao, infecgdes recorrentes e até¢ a morte (KESER
et al., 1999, LARRALDE et al., 2001).
As manifestacdes Osseas incluem lesdes osteoliticas, principalmente em falanges e metafises distais, adelgagamento cortical
e osteopenia generalizada (Al-Najjadah I, et al., 2003, Ramos AMCR, 1994). Ha relatos de escoliose, macrocefalia e
reducdo de peso e altura (Al-Najjadah [, et al., 2003, Muniz ML, et al., 2006). Existem poucos casos relatados na literatura,
até 2007 apenas 70 casos foram reportados (Uslu et al., 2007).
O gene que causa a FHJ foi mapeado no intervalo 7-cM no cromossomo 4q21, e recentemente foi identificado que esse
erro genético causa déficit na proteina 2 da morfogénese capilar (CMG2) (RAHMAN et al., 2002; HAKKI et al., 2005).
A proteina CMG2 ¢ reguladora das células endoteliais durante o periodo de morfogénese capilar, com forte ligagdo com
a lamina e o colageno do tipo IV (DOWLING et al., 2003; AGHIGHI et al., 2005).
O depdsito de material hialino amorfo de constituicdo glicoproteica na pele, em mucosas e 6rgaos internos, parece estar
relacionado a uma alteracdo da sintese e do metabolismo do colageno, levando ao aumento na produ¢do de colagenos
tipos IV e V pelas células endoteliais dos vasos sanguineos, € aumento da sintese de uma substancia glicoproteica pelos
fibroblastos (LIMA et al., 2003; ISHIKAWA et al., 1979; HANKS et al., 2003). Sabem-se, no entanto que o aumento
do colageno IV ¢ o principal responsavel pela rigidez articular presente nesta patologia, e a deposi¢@o de hialina no tubo
digestivo, pela enteropatia. (Raeeskarami SR, et al., 2014). O prognostico na FHJ (fibromatose hialina juvenil) ¢ muito
variavel e depende da idade de inicio dos sintomas e do grau de envolvimento articular (Yoo SY, et al., 2010) A esperanca
média de vida ¢ de 20-30 anos (Lindvall LE, et al., 2008).
O tratamento dessas lesdes consiste na excisdo cirurgica. No entanto, essa pratica pode ser incapacitante e as recorréncias
sdo frequentes (Al-Najjadah I, et al., 2003, Muniz ML, et al., 2006, Ramos AMCR, 1994). Relativamente a hipertrofia
gengival, estdo ainda a ser testadas injegdes com enzimas proteoliticas (Cam B, et al., 2015), mas o tratamento passa pela
gengivectomia parcial, havendo, no entanto novo crescimento passado algum tempo. Nao existe tratamento especifico
para as hialinoses, sendo que a abordagem feita a estes doentes tem como principal objetivo a melhoria da qualidade de
vida e o tratamento da dor. As outras medidas terapéuticas e que provavelmente t€m maior repercussao na qualidade de
vida destes doentes passam pela fisioterapia, adequado aporte nutricional e analgesia com anti-inflamatérios nao esteroides
¢ opiaceos (Jaouad IC, et al., 2014).
Sendo assim, o objetivo deste trabalho serd descrever clinicamente um caso de FHJ e verificar a qualidade de vida
e as funcionalidades de uma paciente acometida, apos tratamento odontoloégico em centro cirurgico.

2 CASO CLINICO
E.F.G, sexo feminino, cor branca, trés anos de idade, com diagndstico de Fibromatose Hialina, e dependéncia funcional

para a realizacdo de suas atividades de vida diaria. Compareceu no ambulatoério da clinica especializada de odontologia
do Hospital da Crianca Santo Anténio (HCSA/Boa Vista/RR), apresentando quadro de hiperplasia gengival extensa,
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comprometendo regido alveolar e labio superior (Figura 1 e 2), contraturas articulares de membros superiores ¢
inferiores, assumindo posi¢ao supina e retardo do crescimento. Sem comprometimento aparente do desenvolvimento
mental. Os exames laboratoriais encontravam-se dentro dos limites da normalidade e a bidpsia de dois dos nddulos
mostrou material hialino, amorfo e eosinofilico.

Ap6s a solicitagdo da avaliagdo pré-anestésica, devido as condigdes da paciente com abertura de boca limitada, ndo foi
possivel realizar a intubag@o orotraqueal, foi necessario o uso de fibroscopia para a intubagdo dela. (Figura 3). A cirurgia
das excisdes da hiperplasia gengival, foi realizada com eletrocautério.

Figura 1. Fonte: Dos autores (2022).
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Figura 2. Fonte: Dos autores (2022).
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Figura 3. Fonte: Dos autores (2022).

O tratamento odontoldgico, foi realizado em centro cirtargico do hospital infantil, e apds o procedimento, as orientagdes
sobre higiene buco-dental foram feitas aos seus cuidadores. Atualmente a paciente se encontra em acompanhamento
multidisciplinar no centro de especialidades odontoldgicas, com retornos regulares a cada trés meses, para manutengao
e controle.

|

3 esultado ap6s uma semana. (Figura 5). Fonte: Dos autores (2022).
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Amostra do tecido. (Figura 6). Fonte: Dos autores (2022).

3 DISCUSSAO

A hiperplasia gengival ¢ comum na maioria dos casos de fibromatose hialina juvenil, na verdade, raramente esta ausente.
O aumento do volume gengival pode levar ao deslocamento dentario; retengdo de dentes deciduos; aparecimento de
diastemas; dificuldades fonéticas; na mastigagao; retardo na erupgao dentaria; e maior propensao a lesdes de carie e
doenca periodontal, devido a grande dificuldade de higieniza¢dao. Dessa forma, o tratamento da FGH deve estar focado
no restabelecimento estético e funcional, aliado a boas condi¢des de satide bucal (Serra et al., 2007; Harris et al., 2012;
Aghili & Moghadam, 2013).
Segundo Kharbanda et al., (1993) no tratamento radical que consiste na remogao total dos dentes, a recidiva ndo ocorre.
Ja no tratamento conservador, isto €, gengivectomias e gengivoplastias, a recorréncia € comum e ocorre em periodos
variados.
De acordo com Regezzi & Sciubba (1991), estas lesdes ndo apresentam potencial para transformagdo maligna, e a simples
excisdo cirurgica ¢ eficaz. O tratamento cirtirgico consiste em gengivectomia, com ou sem reposicionamento apical de
retalho, em conjunto com um programa rigoroso de higiene bucal. Associacdo de extragdo seletiva de dentes nos casos
graves pode ser necessaria para obter-se uma morfologia tecidual normal da gengiva e servir como meio controlador do
crescimento gengival, pois, segundo os autores, o mecanismo de crescimento gengival cede na auséncia dos dentes, por
uma razao ainda nado identificada (Carranza; Newman, 1987).
Na histopatologia do referido caso foi encontrado o surgimento de epitélio de superficie apresentando intenso infiltrado
inflamatorio cronico, dreas mixoides e condroides focais, caracterizando-se por deposito dérmico de material amorfo,
hialino e eosinofilico. Os achados microscopicos da HSI e FHJ sdo semelhantes. Entretanto, na HSI, ha deposito de
material hialino, também em outros 6rgaos, como: trato gastrointestinal, adrenais, bexiga, musculos esqueléticos, timo
e paratireoide. Embora muitas teorias tenham sido propostas, ndo ha consenso sobre a origem ¢ a natureza do material
hialino. 1,3,5 O quadro histolégico de uma fibromatose gengival ¢ fundamentalmente igual ao de uma hiperplasia fibrosa.
Caracteriza-se por tecido epitelial estratificado pavimentoso queratinizado, hiperplasico, cujas cristas interpapilares
dispdem-se de maneira digitiformes com tecido conjuntivo (subjacente ao tecido epitelial) rico em fibroblastos e fibras
colagenas dispostas em varias dire¢des (Canavarros et al., em 2001).
Os aspectos histoldgicos desses tumores cutaneos sdo caracteristicos € mostram uma substancia abundante, homogénea e
amorfa de aspecto condroide com células tumorais do tipo fibroblastico imersas nessa substancia eosinofilica PAS+. Em
esOes antigas, essa substancia fundamental ¢ abundante e, presumivelmente, representa um precursor do coldgeno. Ao
microscopio eletronico, as células fusiformes sao fibroblastos com reticulo endoplasmatico rugoso dilatado € com
vacuolos em seu citoplasma, preenchidos por material granular ou filamentoso.
O tratamento das lesdes consiste na remogao cirurgica. Entretanto, esta pratica pode ser mutilante e as recorréncias sao
frequentes. 1,3,5 As reincidéncias da hipertrofia gengival parecem comuns em poucos anos, portanto o acompanhamento
clinico se faz necessario (Carranza; Newman, 1987; Genco et al., 1989).

CONCLUSAO
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Pode-se concluir que ndo ha tratamento definitivo para fibromatose hialina, onde foi observado tratamentos paliativos

a fim de oferecer uma melhor qualidade de vida ao paciente.
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