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Esclerose tuberosa: caso clinico

Tuberous sclerosis: case report
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Relevincia Clinica

AEsclerose Tuberosa é uma doenga que pode comprometer diversos
frgios, resultando em diferentes manifestaces clinicas. £ importante
fue o cirurgido-dentista saiba reconhecé-la, para poder atuar de forma
segura e efetiva,

Resumo

AEsclerose Tuberosa ¢ uma doenca congenita, de cardter hereditdrio,
pragressivo, mullissistémico e debilitante em muitos casos. B
transmitida por heranca autossamica dominanie com penetracio
incompleta e etivlogia desconhecidy, incidéncia estimada em um
para 100.000 individuos, com predomindncia duas vezes maior no
sexo masculing. Diversos drgios podem estar comprometidos por
esta sindrome, apresentando consegiientemente uma série de
manifestagoes clinicas, dentre as quais, a triade clissica composta
por retardo mental, convulsées e adenomas sebiceos, Por meio da
apresentacio de um caso clinico, buscou-se discuti-lo e enquadri-
Io dentro das caracteristicas sistémicas e odontologicas da sindrome,
salientando 4 importincia da intervencio precoce para o paciente,
assim como, o aconse-lhamento genético para a familia,

Palavras-Chave

Esclerose berosy: epilepsia, adenoma

Introdugao

A Esclerose Tuberosa ¢ uma doenca congénita, de cardter
hereditirio, progressivo, multissistémico ¢ debilitante em muitos
casos, E transmitida por heranga autossbmica dominante com
penetragio incompleta ¢ expressividade varidvel,

Trata-se de uma patologia de natureza proteiforme que se
caracteriza pela triade clissica composta por retardo mental, epilepsia
¢ adenomis sebdceos,

Foi descrita, pela primeira vez em 1862, por Von Reckilinghausen
(Marshall etal., 1959). No entanto, a descricio andtomo-patoldgica
completa foi feita por Bourneville ' (1880), que utilizou o termo
Esclerose Tuberosa, em decorréncia do aspecto dos timores cerebrais,
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0s quais se assemelhavam a tubéreulos de batatas.

A incidéncia da Esclerose Tuberosa estd estimada em | pira
100,000 individuos, acometendo todas as ragas indistintamente,
com predomindncia duas vezes maior no sexo masculino, em
comparacio 4o feminino (Paschoal etal.®, 1997).

Quanto i etiologia, ainda ndo se conhece a causa fundamental
da Esclerose Tuberosa, mas diversas pesquisas apontam pard a
ocorréncia de uma alteracio no brago longo distal do cromossomo
9, tendo sido observada ulta taxa de mutacdo (Fryer etal,*, 1987),

Caracteristicas Sistémicas

Diversos Grgios podem cstar comprometidos por esta
sindrome apresentando, consequentemente, uma série de
manifestagbes clinicas (Sampson et al.", 1989; Sampson et
al.", 1989).

As manifestagoes cutineas, segundo Paschoal et al. * ( 1997)
compreendem:

Adenomas sebdceos - aparecem por volta dos cinco o sete
anos, sdo pipulas vermelho-amareladas de localizacio simétrica
na face, com predominio em sulco NAsogeniano e regido perioral.

Manchas acrémicas - em geral sio as primeiras
manifestaghes cutineas da doenga, as lesdes variam de 0.5 a
0.8 cm de didgmetro, localizadas preferencialmente o tronco.

Poliose — despigmentagio focal dos cabelos, é uma
muanifestacio rara,

Fibromas periungueais — sio excrescénciis que emergem
das dobras ungueais, de coloragio rosada de aproximadamente
I em de didmetro,

Placas de Chagreen - sio placas ligeiramente elevadas, cor
da pele e de aspecto de casca de laranju,

Como manifestagoes nevropsiquidtricas podemos citar
epilepsia, retardo mental, nédulos caleificados intracraneanos
€ astrocitomas de células gigantes.

Facoma retiniano, catarata congfnita, nistagmo, lesoes nodulares
calcificadas foram detectados nos olhos. Cerca de 50% de todos os
rabdomiomas cardiacos estio associados i Esclerose Tuberosa,

O envolvimento renal € geralmente, bilateral e as lesies renais
sio caracterizadas por angiomiolipomas ¢ cistos renais, podendo
evoluir paru insuficiéncia renal (Sens etal.™, 1994),

As alteragbes dsseas mais freqiientes sio as esclernses, cistos ¢
raguitismo (Masiero etal.”, 1992),
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Caracteristicas Odontoldgicas

Nao foram relatadas alteragbes bucais especificas nos pacientes
portadores de Esclerose Tuberosa, entretanto fibromas gengiviis,
fissuras no esmalte ¢ anomalias na dentina podem ocorrer em alguns
casos. além da ocorréncia de fissuras Eibio-palatais (Flanagaan e
al? 1997: Russel et al.”, 1996).

Diagnéstico, Prognéstico E Tratamento

0 diagnostico pode ser feito através do critério de Gomez'
(1979), no qual algumas caracteristicas patognomonicas, por
si 56, ou associadas 4 outras menos peculiares, definem o quadro
clinico.

Tabela 1 — Critério de diagndstico para a esclerose tuberosa
{Gomez*,1979)

CARACTERISTICAS SECUNDARIAS
{4 nect=Einas duds carmoieristies

CARACTERISTICAS PRIMARIAS
{Samenie uma CArBTICRELCA © Desessarin

qarz cfeqin o diagnosico ] para elctusr o dsagnostice)

Adenpmas schicens Espasma inlamtis

Fibrums perungieis Manchas Hipopigmenidas

Tuberosiilaides Cortacits Placas de Chagnicn
Harmaiems Sahepemlmais Harmmening & netina
blpamsicoms renias Eilsiplos Anpimindipunis Tesans bilaerais au cisos

Angea b s Ratimiiings candiacn

(s sistemas respiratorio ¢ gastrointestinal estio ocasionalmente
envolvidos.

(s sintormas, assim como, o prognastico da Esclerose Tuberosa
variam muito em funcio da época de inicio, gravidade e velocidade
de evolugdo. '

Niio exdiste tratarmento especifico para esta sindrome. As convulses
devem ser tratadas pelos anticonvulsivantes de rotina. A extirpagio
cirtirgica pode estar indicada nos lumores que afetam o5 diversos
firgios. As lesbes cutineas tem importincia apenas ni alteragio da
estftica e podem ser removidas por eletrocoagnlacio, crioterapia ou
dermoabrasao.

Aexpectativa de vida é critica. Cercade 30% a4 40% tlos portadores
evoluein 4 hito antes dos 5 anos de idade ¢, aproximadamente, 75%

antes dos 25 anos de idade,

FIGURA 2- Placa de Chagreen.

Apresentagdo do caso clinico

DAAL, 7 anos, seso feminino, cor branca, aluna da Escola de
Fducagio Especial da Associagiio de Pais & Amigos dos Excepeinnais
de Battais - 5P

A paciente nasceu a partir de pestagio sem intercorrénclas
¢ parto normal a (Ermo, com peso de 3.180 kg Necessitou
permanecer em incubadora devido ao desenvolvimento
incampleto dos pulmoes, sendo que 0 seu desenvolvimenlo
neuropsicomotor subsequente foi considerado norml

A histria médica atual evidencia entre as caracteristicas
sistémicas peculiares da sindrome a presenca de adenomas
sehiceos localizados no nariz, queixo ¢ malares, no tronco €
regido pubiana, manchas acromicas ni face e a existéncia de
placas de Chagreen (Figuras 1 ¢ 2). Foi verificado também
presenga de estrabismo divergente 3 esquerda ¢ distirbio de
escolaridade. A paciente nunca apresentou crises convulsivas,
nem alteraghes cardiovasculares. 05 exames radiogrificos de
créinio e torax nio revelaram qualquer tipo de anomalia.

A historia dental evidenciou um péssimo pstado de
higienizagio bucal, com grande acomulo de biofilme dentirio,
e conseqiiente mi conservacio dos dentes. A paciente possul
loses de cirie em todos os dentes deciduos posteriores ¢
anteriores, além de perda prematura do primeiro molir
deciduo superior direito, presenga de gengivite, respiracio nasal,
aclusio normal e auséncia de hibitos parafuncionais.

0 tratamento odontoldgico indicado para o caso loi a
realizagio de profilaia, aplicagio de clorexiding a 0,12% ¢ de
fliior topico a 0,2% durante quatro semanas para CONSEEuir
uma melhora geral da condigiio bucal presente. A seguir, fui
realizado exodontia do clemento 54 ¢ incisivos laterais
superiores deciduos em processo de rizdlise avangada,
selamento de fossas e fissuras dos primeiros molares
permanentes, restauragoes em amidlgama nos molares
deciduns e restauraches em resind composti Nos caninos
deciduos e restauracio do clemento 35 que se encontrava
cariado (Figura 3)

Paralelamente foram oferecidas orientagies 4 familia ¢ 2
paciente sobre higiene bucal, controle de erupgio ¢ de diela,
higiene bucal didria supervisionida © aplicacio tpica de flior

FIGURA 3- Carmceristicas bucals duranie o tratumento
dbomtoldgico
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periddica, A colaboragdo da paciente durante o tratamento foi
excelente,

Discussdo

Consultando a literatura especifica sobre o assunto, nossos
resultados encontraram respaldo na maioria dos trabalhos
pesguisatios.

Secundo Schour' (1995), 05 sinais cutineos representam
o critério de diagnostico primordial e por si s6 sio suficientes
para estabelecer o diagnéstico de Esclerose Tuberosa,

Conforme Paschoal ¢v al® (1997), as allcraghes renais,
cardineis o pulmonares, via de regra, nido aparccem antes dos
20 unos de idade.

Die acordo com Menkes® (1984), o retardo mental ocorre
em cerca de T0% dos casos, ¢ a presenga de convulsoes mais
cedo ou mais tarde, chegum a ser observadas em todos os
pacientes com retardo mental.

0 caso relatado neste trabalho apresenta virias das lesoes
deserites na leratura sobree Esclerose Tuberosa, incluindo
adenomas sebaceos, lesdes despigmentadas, estrabismo
divergente a esquerda e distdrbio de escolaridade, que
analisados segundo critério de Gomez' (1979), podem definir
o diagnistico desta patologia,

Conclusao

A Esclerose Tuberosa ¢ umiaaltegio rara ¢ grave, nd mdoria
tlos cusos, ¢ o sen estido @ de grande importineia, tnte par
definir 4 etiologia, que ainda ¢ um pouco obscura, bem como

para buscar novas técnicas de tratamento mais eficazes para
as diversas alleragbes.

0 aconselhamento genético € fundamental, nos casos de
familiares portadores de sinais da doenga, devido a0 cardter
hereditirio da mesma e 2 alta tava de mutagio.

As Intervengdes precoces sdo essenciais para o
acompanhamento do caso ¢ o controle das manifestacoes |
provocadas pela sindrome.

Abstract

The Tuberous Sclerosis 15 4 congenital disease, of hereditary
charncter, progressive, multisystemic and debilitating in many
cases, I is transmitted by inheritance dominant autossomic
with incomplete penetration and ignored aetiology. The
incidence Is one for 100, 000 individuals, with predominance
twice larger in the masculine sex. Several organs can be attacked
for this syndrome, presenting series of clinical manifestations
consequently, among the ones which, the classic triad composed
by mental retard, convulsions and adenoma sebaceum. Through
the presentation of a clinical case, it was looked for to discuss
andl o frame it inside of the sistemics and dental characteristics
of the syndrome, pointing out the importance of the precocious
intervention for the patient and of the genetic orientation for
the family.
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