Lisandra de Lima Puga

Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

Universidade Fernando Pessoa

Porto, 2015






Lisandra de Lima Puga

Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

Universidade Fernando Pessoa

Porto, 2015

Lisandra de Lima Puga



Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

Trabalho apresentado a Universidade Fernando Pessoa
como parte dos requisitos para a obtencéo do grau de

Mestre em Medicina Dentaria




RESUMO

A esclerodermia € uma doenca do tecido conjuntivo que apresenta uma baixa

prevaléncia na populagéo pediatrica.

As manifestacbes orais da doenca sdo numerosas e perante um envolvimento
generalizado, as criancas podem apresentar rigidez da pele facial, labios finos e
atrofiados, microstomia, rigidez da lingua, aumento do espacgo do ligamento periodontal

e reabsorcOes 6sseas mandibulares.

A elaboracdo deste trabalho teve como principais objetivos aprofundar o conhecimento
sobre as caracteristicas fisicas gerais, as manifestacGes sistémicas associadas e, em
particular, o tipo de alteracBes orais existentes em pacientes pediatricos com
esclerodermia, bem como, sugerir um protocolo de atuacdo médico-dentaria direcionado

as limitacdes destes pacientes.

Procedeu-se a realizacdo de uma pesquisa bibliografica de artigos, publicados em
revistas cientificas e disponiveis em bases de dados eletronicas e, ainda a avaliacdo
clinica de um paciente infantil com esclerodermia sistémica, para posterior registo das

suas alteracOes orais.

O médico dentista deve estar familiarizado com as manifestacdes clinicas da
esclerodermia, uma vez que os sinais e sintomas desta doenca podem condicionar o
atendimento médico-dentério no paciente odontopediatrico. Este conhecimento, permite
ao clinico a realizacdo de uma intervencdo médica direcionada as necessidades especiais

deste paciente.

O odontopediatra pode, de forma efetiva, contribuir para a otimizacdo da saude oral e
melhoria da qualidade de vida do doente infantil com esclerodermia. No entanto,
salienta-se a necessidade de estudos futuros que colmatem as lacunas de conhecimento
relacionadas com o sistema estomatognatico, atualmente, ainda existentes sobre esta

doenca.



ABSTRACT

Scleroderma is a connective tissue's disease with low prevalence in the pediatric

population.

Oral manifestations of the disease are numerous and in its systemic involvement,
children may get stiff facial skin, thin and withered lips, microstomia, tongue stiffness,

increased periodontal ligament space and mandibular bone resorption.

This work’'s main objective was to deepen the knowledge on the general physical
characteristics, associated systemic manifestations and, in particular, oral amendments
in pediatric patients with scleroderma, as well as to suggest a medical and dental

performance protocol directed to these patients special conditions.

It was made a search on articles published in scientific journals and available in
electronic databases and also the clinical evaluation of a child with systemic

scleroderma for subsequent registration of his oral manifestations.

The dentist must be familiar with clinical manifestations of scleroderma, since the signs
and symptoms of this disease condition dental health care in pediatric patients. This
knowledge allows the clinician to perform a targeted medical intervention to the special
needs of these patients.

The dentist can effectively contribute to the optimization of children with scleroderma's
oral health, improving their quality of life. This work highlights the need for future
studies that reduce the knowledge gap still existing about stomatognathic system,
related to this disease.
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Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

I. INTRODUCAO

A esclerodermia é uma doenca autoimune do tecido conjuntivo, caracterizada por uma
acumulacdo de colagénio e de outros constituintes da matriz extracelular (MEC) no
tecido, conduzindo, invariavelmente, a esclerose da pele afetada (Gamarra et al., 2013;
Rao & Bowman, 2013; Torok, 2013; Lo et al., 2010).

Nas suas formas mais graves, além da pele, os tenddes, os musculos, 0s 0ss0s € 0S

Orgdos internos podem estar envolvidos (Vilas et al., 2002).

A etiologia da esclerodermia ainda ndo é conhecida e o0 seu aparecimento em criancgas é
raro (Torok, 2013; Lo et al., 2010; Silva et al., 2013; Macedo et al., 2008).

Reconhecendo-se a heterogeneidade de classificagdes propostas para esta doenca na
populagéo infantil, face ao conhecimento escasso sobre a mesma nestes pacientes, para
a realizacdo deste trabalho optou-se por abordar uma perspetiva especifica sobre o
estudo das variantes de esclerodermia mais frequentes em criancas e as que,

concomitantemente, apresentam maiores repercussdes a nivel orofacial.

A opcdo pela realizacdo de uma monografia subordinada ao tema “Esclerodermia no
paciente Odontopediatrico”, surgiu durante o atendimento de uma crianca com
esclerodermia sistémica (ES), pela autora deste trabalho, nas clinicas de Medicina
Dentéria da Universidade Fernando Pessoa (UFP), em 2014.

O aspeto fisico da crianca e as suas limitacGes para receber cuidados médico-dentarios,
suscitaram desde logo, uma enorme curiosidade sobre o tema. Ap6s uma pesquisa
sucinta, a autora constatou que se tratava de uma patologia muito rara, ndo tendo
encontrado nenhuma informacdo cientifica relevante sobre a mesma na area da
odontopediatria. Deste modo, reconheceu que este seria um tema de desenvolvimento
pertinente, face as caracteristicas orais destes pacientes e as limitagdes que Ihes estdo

inerentes.
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A elaboracdo deste trabalho de revisdo apresenta como principais objetivos:

- Elucidar os meédicos dentistas sobre a importancia do reconhecimento desta
patologia rara, através de uma abordagem tedrica sobre a esclerodermia juvenil e
sobre as suas alteracdes orais;

- Apresentar o caso de um paciente pediatrico com ES, de forma a discriminar as
alteracOes orofaciais desta crianca, as existentes na literatura;

- Propor um protocolo bésico de atuacdo médico-dentaria direcionado as criancas
com ES, no sentido de melhorar o atendimento destes doentes na clinica
odontopedidtrica, ajustando o0s procedimentos gerais as suas necessidades

especiais.

Para alcancar os objetivos propostos foi realizada uma vasta pesquisa bibliografica de
artigos, sob diversos formatos, publicados em revistas cientificas e disponiveis em bases
de dados eletrdnicas. Foram utilizados termos de pesquisa considerados relevantes para
0 tema e, ainda, estipulados critérios de inclusdo e de exclusdo para a selecdo dos

mesmaos.

A abordagem do caso do paciente infantil com ES exigiu uma avaliag&o clinica efetuada
em dois momentos. A participacdo da crianca foi conseguida apos a explicacdo do
desenho deste trabalho aos responsaveis pela mesma, ficando determinada a
apresentacdo deste caso, apds a obtencdo das devidas autorizagOes legais do paciente,
salvaguardando-se sempre, 0 anonimato e a confidencialidade dos dados obtidos.

Pretende-se com a presente monografia alcancar um maior reconhecimento desta

patologia pela Odontopediatria.
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Il. DESENVOLVIMENTO

1. Materiais e Métodos

a) Revisdo Bibliografica

A revisdo da literatura realizada compreendeu uma pesquisa bibliogréfia de artigos
cientificos publicados em revistas indexadas, disponiveis nas bases de dados

eletronicas: Pubmed; Science Direct e Scielo.

A pesquisa na base de dados Pubmed, foi efetuada mediante a utilizacdo do repositorio

digital livre “Pubmed Central”.

A recolha bibliografica compreendeu a utilizacdo de determinados termos de pesquisa
relacionados com a esclerodermia e considerados relevantes para o tema: localized
scleroderma; systemic scleroderma; systemic sclerosis; morfea; linear morfea; parry-
romberg syndrome; linear scleroderma en coup de saber, isoladamente ou
concomitantemente com outros termos, de modo a enquadrar o tema abordado na érea

odontopediétrica: child; childhood; pediatric dentistry; oral manifestations.

A pesquisa foi realizada entre Janeiro de 2014 e Maio de 2015. Inicialmente foi
estabelecido como limite temporal, artigos publicados nos ultimos dez anos, no entanto,
apos a ativacdo deste filtro de pesquisa, verificou-se uma escassez de artigos cientificos
que suportassem este trabalho de revisdo. Optou-se entdo por realizar uma pesquisa sem
limite temporal de modo a obter uma informacdo mais pormenorizada sobre o tema,
assim como, verificar a evolucdo dos conhecimentos adquiridos sobre a esclerodermia

ao longo do tempo.

Os artigos foram selecionados de acordo com os fatores de inclusdo e de exclusdo

estipulados pela autora (tabela 1).

Da finitude de artigos encontrados pela conjugacdo dos diversos termos de pesquisa
selecionaram-se 203 artigos, publicados entre 1990 e 2015, primeiramente pela leitura
do titulo e do abstract. Apds a leitura completa dos artigos excluiram-se 69, por néo se

3
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terem considerado relevantes para a elaboracdo deste trabalho, obtendo-se um total de

134 utilizados.

Critérios de inclusao

Critérios de exclusao

Artigos que relacionassem a esclerodermia com a
cavidade oral

Artigos noutros idiomas que ndo fossem 0s
considerados nos critérios de inclusio

Artigos sobre
pediatrica

a esclerodermia na populacdo

Artigos sobre doencas auto-imunes que ndo
mencionassem a esclerodermia

Artigos em lingua portuguesa, espanhola e inglesa.

Artigos sobre doencas do tecido conjuntivo
gue ndo mencionassem a esclerodermia

Artigos sob o formato de: Guideline; Meta-analysis;
Practice Guideline, Review; Systematic Review

Artigos cientificos ndo disponibilizados
gratuitamente

Artigos disponibilizados sem custos associados

Tabela 1. Critérios de Inclusdo e de Exclusdo

Foi também realizada uma pesquisa manual de artigos cientificos relevantes para o

tema, nas bibliotecas da UFP e da Faculdade de Medicina Dentaria da Universidade do

Porto.

b) Caso de esclerodermia sistémica num paciente odontopediatrico da

Faculdade de Ciéncias de Saude da Universidade Fernando Pessoa

Neste trabalho é apresentado um caso referente a um paciente pediatrico acometido por

ES. A crianga foi atendida pela autora desta monografia no ambito da unidade curricular

de Clinica Integrada de Criancas, nas clinicas de Medicina Dentaria da UFP. Durante a

primeira consulta procedeu-se a recolha da historia clinica geral e dentaria do paciente,

a realizacdo do exame intra e extraoral e ao registo radiogréafico da crianga, tal como

preconiza o protocolo de atendimento clinico de Odontopediatria para as consultas de

triagem. A crianca voltou as clinicas de Medicina Dentéaria da Faculdade de Ciéncias da

Saude (FCS) da UFP apds a proposta e a obtencdo das devidas autorizacdes legais, para

a sua participagdo neste trabalho. Nesta segunda consulta, foram realizados registos

fotograficos intra e extra-orais do paciente. A recolha e a utilizacdo dos dados do

paciente foram efetuados mediante a obtencdo do consentimento informado, assinado

pelo responsavel legal do mesmo.
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c) Proposta de um protocolo de atuagdo direcionado aos pacientes pediatricos

com esclerodermia sistémica

A parte final desta monografia reporta uma proposta de um possivel protocolo de

atuacdo medico-dentaria, especialmente direcionado aos pacientes pediatricos com ES.

O protocolo proposto foi baseado em Guidelines internacionais de entidades de
referéncia na area de Odontopediatria, nomeadamente, a American Academy of
Pediatric Dentistry (AAPD) e a European Academy of Pediatric Dentistry (EAPD),
através das quais foram consultadas as diretrizes para o atendimento médico-dentario,

quer para 0s pacientes saudaveis, quer para os pacientes medicamente comprometidos.

Foram consultadas ainda, as normativas da Dire¢do Geral de Salde (DGS) pela

necessidade de adaptar o protocolo a legislacdo nacional em vigor.

Reuniram-se para esta etapa 23 novos artigos provenientes da AAPD e da EAPD, e de
outras autorias consideradas relevantes. Adicionalmente utilizaram-se nesta fase artigos
mencionados na revisdo bibliografica no sentido de ajustar o protocolo as necessidades

especiais dos pacientes pediatricos com ES.

A aquisicdo de conhecimentos por parte da autora sobre esta condi¢do patoldgica
durante a elaboracdo deste trabalho, foi fundamental para o cruzamento da informacéo
inerente as necessidades medico-dentarias destes pacientes com as diretrizes

preconizadas para o atendimento odontopediatrico.
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2. Revisado da literatura

2.1. A Esclerodermia

i. Definicdo e Nomenclatura

A esclerodermia é uma doenca autoimune do tecido conjuntivo. E uma condigo rara e
de origem desconhecida (Gamarra et al., 2013; Rao & Bowman, 2013; Fransen et al.,
2013; Lo et al., 2010; Morel et al, 2009).

O termo “esclerodermia” deriva das palavras gregas “skleros” = “duro” e “dermis” =
“pele” (Torok, 2013; Gamarra et al., 2013; Laborde & Young, 2012; Anbiaee &
Tafakhori, 2011; Freire et al., 2004) e ¢, habitualmente, usado para descrever o espetro
de desordens que se caraterizam pelo endurecimento e/ou espessamento da pele,

resultantes da fibrose dos tecidos envolvidos (Marsol, 2012; Zancanaro et al., 2009).

Embora a esclerose cutanea (esclerodermia) constitua a principal manifestacdo desta
doenca, o processo fibrotico pode ainda envolver as articulacdes, os tenddes, 0s

musculos, e/ou os 6rgaos internos (Vilas et al., 2002).

Nos ultimos anos a nomenclatura da esclerodermia foi substituida por terminologias
mais precisas, caracterizando os subconjuntos da doenca, definidos pelos resultados
clinicos, dados serolégicos e pelo prognostico. Os subconjuntos incluem a
esclerodermia localizada (ou morfeia), a esclerodermia sistémica limitada cutanea
(anteriormente conhecida por sindrome de CREST) e a esclerodermia sistémica difusa
cuténea (Fett, 2013).

ii. Perspetiva Historica

Os primeiros relatos sobre as manifestacfes caracteristicas da doenca foram
apresentados por Hipocrates (470-370 a.C) “doentes que mumificavam em vida” (cCit. in
Gamarra et al., 2013; Laborde & Young, 2012; Freire et al., 2004; Vilas et al., 2002) e
mais tarde por Galeno (131-210 d.C) “doenca de obstrugéo dos poros™ (cit. in Gamarra et
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al., 2013; Laborde & Young), mas foi apenas no século XVIII que a esclerodermia
passou a ser melhor caracterizada como entidade clinica, a partir da descricdo detalhada
do italiano Carlo Curzio, numa monografia publicada em Napoles em 1753 (cit. in
Gamarra et al., 2013; Laborde & Young, 2012; Freire et al., 2004; Vilas et al., 2002).

O autor descreveu o caso de uma jovem de 17 anos, com queixas de endurecimento da
pele principalmente na face e no pesco¢o. Apds onze meses de tratamento, que incluia a
ingestdo de leite quente, banhos de vapor e pequenas doses de mercurio, foram
demonstradas melhorias na pele da jovem (Curzio 1753 cit. in Gamarra et al., 2013;
Laborde & Young, 2012).

A paciente descrita por Curzio despertou um interesse consideravel na comunidade
cientifica da época, tendo sido incluida pelo dermatologista francés Alibert no seu texto
pioneiro de 1818 (cit. in Laborde & Young, 2012) e relatada em estudos dos fundadores
da dermatologia inglesa, Robert William (1808) e o seu discipulo Thomas Bateman
(1824) (cit. in Gamarra et al., 2013).

Ja em 1817 Alibert, no seu trabalho de classificacdo das doencas humanas, teria
reconhecido a morfeia, referindo-a como “scleremia circumscripta” (cit. in Gamarra et
al., 2013; Laborde & Young, 2012).

Fantonetti de Payia foi o primeiro a usar o termo “scleroderma”, em Mildo no ano de
1836 (cit. in Laborde & Young, 2012; Kantor, 2008).

Em 1854, Thomas Addison realiza a primeira descricdo detalhada da morfeia, sob o
nome de “true keloid”, acreditando que esta era uma nova entidade, diferente do
“keloid” de Alibert, agora aceite como um verdadeiro queloide fibroso (cit. in Laborde
& Young, 2012; Zancanaro et al., 2009; Kantor, 2008).

Wilson (1857, 1868, 1869) descreveu primeiramente como “morphea alba atrophica” a
atual esclerodermia linear em golpe de sabre, acreditando que se relacionava a lepra (cit.
in Laborde & Young, 2012; Zancanaro et al., 2009).



Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

No ano de 1881, Duhring observou que a morfeia e a esclerodermia eram dignas de ser
distinguidas e consideradas separadamente, enfatizando 0s numerosos pontos de

diferenca entre ambas as condi¢es (cit. in Laborde & Young, 2012).

William Osler, em 1892 no seu livro “Principles and Practice of Medicine”, sé tinha
reparado nos aspetos cutaneos da doenca, devido a inespecificidade dos sintomas em
algumas localizacdes viscerais e a precariedade dos métodos de diagndstico (cit. in
Gamarra et al., 2013; Laborde & Young, 2012).

E provavél que o primeiro a reconhecer a natureza sistémica da esclerodermia fora
Matsui, que descreveu pormenorizadamente em 1924 a fibrose pulmonar e o
compromisso renal e gastrointestinal de cinco pacientes (cit. in Gamarra et al., 2013;
Laborde & Young, 2012; Kantor, 2008).

Ehrmann e Brunauer (1931), em Viena reconheceram que a esclerodermia difusa nao
afetava so a pele, “acomete todo o sistema do tecido conjuntivo, incluindo as estruturas
mais profundas como a fascia, os tendGes, musculos, articulagcdes e 0ssos™ (cit. in
Laborde & Young, 2012).

Em 1942 Klemperer, Pollack e Baher, ao proporem a possibilidade de um
“denominador comum”, agruparam a esclerodermia com o lipus eritematoso sistémico,
a dermatomiosite ¢ a febre reumatica, criando o conceito das “doencas difusas do
colagénio” (cit. in Gamarra et al., 2013; Laborde & Young, 2012; Zancanaro et al.,
2009; Kantor, 2008; Freire et al., 2004).

O reconhecimento de que a esclerodermia era a manifestacdo cutanea de uma doenca
generalizada, foi estabelecido quando Goetz apresentou uma minuciosa revisao sobre o
envolvimento visceral, estabelecendo uma nova designacao para este subtipo “esclerose
sistémica progressiva”, em 1945 (cit. in Gamarra et al., 2013; Laborde & Young, 2012;
Freire et al., 2004; Vilas et al., 2002).

No entanto em 1980, com a proposicao da atual classificacdo, foi sugerida a supresséo
do termo “progressiva”, pelo facto da doenca ndo ser sempre progressiva e pela carga

emocional que representava aos pacientes por ela acometidos (Freire et al., 2004).

8



Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

iii. Classificacéo

A Esclerodermia Juvenil (EJ), tal como na populacdo adulta é didaticamente dividida
em duas formas: Esclerodermia Localizada (EL) e ES. A forma localizada caracteriza-se
por um acometimento praticamente restrito a pele, ndo apresentando por norma
envolvimento sistémico, porém, os casos mais graves podem envolver 0ssos, musculos
e fascia. A forma sistémica para alem do comprometimento da pele afeta os orgaos
internos como, os pulmdes, o coracdo e o esofago (Silva et al., 2013; Zancanaro et al.,
2009; Mécedo et al., 2008).

v" Esclerodermia Localizada

A EL é a forma mais comum de EJ, ocorrendo em cerca de 90% dos casos (Silva et al.,
2013; Rabinovich, 2011; Méacedo et al., 2008).

Entre as Esclerodermias Localizadas Juvenis (ELJ), o subtipo mais comum é o linear
(65%), seguido por morfeia circunscrita (26%), morfeia generalizada (7%) e morfeia
profunda (2%) (Rabinovich, 2011; Macedo et al., 2008).

A classificacdo classica para a EL, foi realizada por Peterson e os seus colaboradores
em 1955, na qual foram descritos cinco subtipos de EL: a morfeia em placa, morfeia
generalizada, morfeia bulhosa, morfeia linear e morfeia profunda. Contudo, esta
classificacdo tem sido convenientemente modificada ao longo do tempo (Peterson et al.,
1955 cit. in Torok, 2013; Marsol, 2012).

Em 2004, a Sociedade Europeia de Reumatologia Pediatrica numa conferéncia na
cidade de Padua em lItélia, implementou a mais recente classificacdo para a ELJ (tabela
2). Esta classificacdo segue os critérios da classica, porém, com uma melhor
aplicabilidade clinica (Torok, 2013; Marsol, 2012; Brown et al., 2012; Morel et al,
2009; Macedo et al., 2008).
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Superficial
Morfeia

Areas ovais ou circunscritas de endurecimento limitado a derme, com
alteragdes de pigmentagdo e lesdes violaceas com halo eritematoso. Unicas ou
multiplas

Circunscrita

Profunda

Areas ovais ou arredondadas de endurecimento cutaneo envolvendo tecido
subcutaneo e estendendo-se para a fascia e eventualmente para a musculatura
subjacente. Unicas ou multiplas

Tronco /
Membros
Esclerodermia

Endurecimento linear que envolve a derme, tecido celular subcutineo e,
algumas vezes, musculos e ossos adjacentes

Linear

Cabeca (face)

Lesdo em Golpe de Sabre. Endurecimento cutineo linear que afeta a face e a
porcao proximal do couro cabeludo, algumas vezes, envolve musculos e 0ssos
adjacentes

Sindrome de Parry-Romberg ou Atrofia Hemifacial. Perda de tecido num dos
lados da face que pode envolver a derme, tecido subcutaneo, musculos ¢ 0ssos

Morfeia
Generalizada

Endurecimento cutaneo iniciado como placas individuais (4 ou mais, maiores
que 3 cm) que se tornam confluentes e envolvem pelo menos duas de sete
areas anatomicas (cabega-pescogo, membros, tronco anterior ou posterior)

Morfeia
Pansclerética

Envolvimento dos membros, de forma circunferencial. Afeta a pele, tecido
subcutineo, musculos e ossos. A lesdo pode envolver outras areas do corpo
sem envolvimento de orgdos internos

Morfeia Mista

Combinagdo de dois ou mais subtipos previamente descritos. A apresentacio
dos subtipos concomitantes ¢ ordenada pela sua representagdo dominante no
paciente Ex: Morfeia Mista (Linear-Circunscrita)

Tabela 2. Classificacdo preliminar proposta para a ELJ. Conferéncia de Padua, Italia, 2004. Fontes:
Torok, 2013; Marsol, 2012; Amaral et al., 2012; Méacedo et al., 2008.

v" Esclerodermia Sistémica

A ES ¢é a forma mais rara e severa de esclerodermia encontrada na faixa etaria pediatrica

e, de acordo com a extensdo do envolvimento cutaneo, é subdividida em duas formas

principais: a Esclerodermia Sistémica limitada cutanea (ESIc) e a Esclerodermia

Sistémia difusa cutanea (ESdc) (ilustragdo 1).

Em pacientes pediétricos,
aproximadamente 90%

0 subtipo mais comum é o difuso, acometendo

dos casos e correspondendo a 9,2% das sindromes

esclerodérmicas juvenis (Lo et al., 2010; Macedo et al., 2008).

10




Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

Ilustracgéo 1. A - Representacdo das areas de envolvimento cutidneo da ESlc; B - Representagdo das areas

de envolvimento cutidneo da ESdc.

Durante muito tempo assistiu-se a inexisténcia de critérios de classificacdo para a
esclerodermia sistémica juvenil (ESJ), sendo aplicados os critérios desenvolvidos para
adultos pelo Colégio Americano de Reumatologia em 1980, ndo validados para a
populacdo pediatrica (Fransen et al., 2013; Silva et al., 2013; Torre et al., 2012; Lo et
al., 2010; Mécedo et al., 2008).

Posteriormente, em 2001, LeRoy & Medsger propuseram a revisdo dos critérios de
classificacdo existentes, de modo a serem incluidos casos precoces de ES, assim como,
incorporarem o padrdo de autoanticorpos e a capilaroscopia do leito ungueal (CLU),
reconhecendo 0s avancos nas novas tecnologias para o diagnostico desta doenca (LeRoy
& Medsger, 2001 cit. in Fransen et al., 2013; Magro, 2009; Freire et al., 2004).

Recentemente, no ano de 2007, um esforgo internacional conjunto que reuniu membros
da Sociedade Europeia de Reumatologia Pediatrica, do Colégio Americano de
Reumatologia e da Liga Europeia Contra o Reumatismo, resultou na publicacdo de
critérios de classificacdo para a ESJ, sugerindo para o seu diagnéstico a presenca de um
critério major e dois minor (tabela 3) (Silva et al., 2013; Rabinovich, 2011; Morel et al.,
2009; Macedo et al., 2008).

Este conjunto de critérios € provisorio uma vez que ndo foi objeto de validacdo, no
entanto, sdo mais rigorosos do que os utilizados em adultos e sdo os primeiros critérios
propostos para pacientes com doenca de inicio precoce (Rabinovich, 2011; Lo et al.,
2010).
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Tabela 3. Critérios provisérios para a classificacdo da ESJ *

1- Critério Major (obrigatorio)

Esclerose/Endurecimento  cutdneo  proximal as articulagcbes metacarpofalangicas e
metatarsofalangicas

2- Critérios Minor (dois obrigatorios)

Cutéaneo Esclerodactilia
Vascular Periférico Fenémeno de Raynaud; alteragBes de capilaroscopia ou Ulceras
digitais
Gastrointestinal Disfagia ou doenca do refluxo gastroesofagico
Cardiaco Arritmia ou insuficiéncia cardiaca
Renal Crise renal esclerodérmica ou hipertensdo de inicio recente.

Fibrose pulmonar - Tomografia computarizada de alta resolucéo ou

Respiratorio radiologia convencional pulmonar; Reducdo da capacidade de

difusdo do monéxido de carbono;
Hipertensao arterial pulmonar

Neuroldgico Neuropatia;
Sindrome do tdnel do carpo
Musculoesquelético CrepitacOes tendineas; artrite ou miosite
Fator anti-nuclear (FAN) ou auto-anticorpos relacionados com a ES
Serol6gico (FAN centromérico, anti-topoisomerase |, anti-fibrilarina, anti-PM-

Scl, anti-fibrilina ou anti-RNA polimerase | ou Il1)

* Sugere o diagnostico na presenca de um critério major e dois minor. Fontes: Torok, 2013; Silva et al.,
2013; Lo et al., 2010; Rabinovich, 2011; Méacedo et al., 2008.

iv. Etiologia

N&o existe uma etiologia definida para o desenvolvimento da esclerodermia
(Zimmermann & Pizzichini, 2013; Singh et al., 2011; Riera et al., 2011; Amaral et al.,
2012; Doucet & Morrison, 2011; Lo et al., 2010).

Estudos imunoldgicos sugerem que a patogénese da doenca resulta de uma resposta
autoimune dirigida contra o endotélio (Singh, Kapoor, Bither, 2011; Tolle, 2008;
Fleming et al., 2008).

De acordo com o demonstrado na literatura, parece existir um estimulo inicial -

infecioso (virus, bactérias), fisico (trauma) ou substancias quimicas (drogas, agentes

toxicos) que, associado a fatores genéticos (auto-anticorpos, predisposi¢do genética e
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antigénios de histocompatibilidade) e disfungdes imunoldgicas, desencadeiam processos
de inflamagé&o e de fibrose (Fett, 2013; Zancanaro et al., 2009; Bedrikow, 2008).

De facto, é reconhecido que nas fases inicias da doenca ocorre disfuncéo e apoptose das
células endoteliais e inflamacéo perivascular (com infiltragdo predominantemente de
linfocitos T) e que, nas fases mais avancadas, existe uma acumulagdo excessiva de
colagenio nos tecidos (Godoi et al., 2009; Vilas et al., 2002; Tai et al., 1993; EI-Gridly,
1990).

Até ao momento presente, ndo foram realizados estudos sobre alteracGes genéticas
especificas na EL (Fett, 2013). Entretanto, pacientes com esta condi¢cdo apresentam
maiores taxas de doencas autoimunes em familiares do que o esperado na populacdo em
geral (Fett, 2013; Amaral et al., 2012; Martini et al., 2006; Lo et al., 2010).

Na ES, como em quase todas as doencas reumaticas sistémicas, os polimorfismos do
sistema principal de histocompatibilidade (HLA), tém sido relacionados ao
desenvolvimento da doenca, sendo as principais associacdes feitas com antigénios HLA
de classe Il (Zimmermann & Pizzichini, 2013; Fett, 2013; Silman, 1991). Além disso,
também tem sido estudada a associacao do sistema HLA com a especificidade dos auto-

anticorpos para esta doenca (Zimmermann & Pizzichini, 2013).

Os genes implicados na suscetibilidade a esclerodermia sistémica, tém sido na sua
grande maioria, genes codificadores de proteinas responsaveis pela regulacdo e pela
transducdo de sinais que compdem os mecanismos de autoimunidade e inflamacéo
envolvidos na sua patogénese (Fett, 2013; Zimmermann & Pizzichini, 2013; Amaral et
al., 2012).

Relativamente aos fatores ambientais, a doenca de Lyme, causada pela bactéria Burrelia
Burgdorferi, foi reportada como uma condigéo de maior suscetibilidade ao surgimento
de EL assim como a infecdo viral por Epstein-Barr (Fett, 2013; Bedrikow, 2008;
Orozco et al., 2000).

No que diz respeito a ES, tém sido reconhecidos alguns fatores ambientais importantes

como estando na etiologia desta doenga, sendo que, 0os de maior relevancia sao 0s que se
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relacionam com a exposicao a silica e a solventes organicos como o benzeno. Também
a atividade mineira (ouro e carvédo), a exposi¢do ao cloreto de vinila e o consumo de
drogas como a pentazocina, bleomicina e cocaina, tém sido associados ao
desenvolvimento da ES (Fett, 2013; Zimmermann & Pizzichini, 2013; Gallardo &
Guzméan, 2009; Vlachoyiannopoulos, 2001; Silman, 1991).

Outros fatores ambientais relacionados sdo as exposiches a agentes infeciosos,
principalmente de origem virica. O eritrovirus B19 é um exemplo de um virus que
infeta células precursoras de eritrécitos da medula 6ssea e do sangue, o qual é muito
prevalente em pacientes com ES (Zimmermann & Pizzichini, 2013; Fett, 2013). Por
ultimo, também o citomegalovirus pode ocasionar lesbes vasculares, ativando os
fibroblastos, podendo portanto, desencadear processos patogénicos relacionados ao
desenvolvimento desta doenca (Fett, 2013; Zimmermann & Pizzichini, 2013; Lauritano
etal., 2011).

Atualmente, apesar da existéncia de um maior conhecimento acerca dos possiveis
mecanismos responsaveis pelo aparecimento da esclerodermia, continua a verificar-se a
inexisténcia de evidéncia cientifica especificamente sobre como 0 processo patogénico
se inicia e como se amplifica em cada subgrupo de pacientes, conduzindo as diferentes

expressdes clinicas da doenca (Zimmermann & Pizzichini, 2013; Vilas et al., 2002).

v. Patogénese

O conhecimento atual da fisiopatogénese da esclerodermia, deriva de um extenso
trabalho de pesquisa em diferentes areas e indica que, este processo patoldgico decorre
da complexa inter-relacdo de trés componentes principais (esquema 1) (Gaviria et al.,
2014; Zimmermann & Pizzichini, 2013; Viswanath et al., 2013; Sartori-Valinotti et al.,
2013; Torok, 2013; Garza-Rodriguez et al., 2013; Amaral et al., 2012; Gallardo &
Guzman, 2009):

a) disfuncéo vascular;

b) desregulacdo do sistema imunitario;

c) hiperativacao fibroblastica.
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Apesar das diferengas clinicas entre a EL e a ES, as caracteristicas histopatoldgicas das
lesOes cutaneas séo similares em ambas as condigdes, determinando que estas resultam
do mesmo processo patolégico (Gaviria et al., 2014; Torok, 2013; Amaral et al., 2012;
Zancanaro et al., 2009). Ambas sdo doencas autoimunes com componentes
inflamatérios, fibréticos e vasculares (Torok, 2013).

As amostras histoldgicas dos tecidos esclerodérmicos tém evidenciado a presenca de um
infiltrado linfocitario, um excesso na producéo de colagénio (principalmente do tipo I e

I11) e um depdsito stbito de MEC (Gaviria et al., 2014; Torok, 2013; Albilia et al.,
2007).
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Esquema 1. Patogénese da esclerodermia. Adaptado de: Viswanath et al., 2013.

A fibrose dos tecidos conjuntivos resulta de uma complexa interacdo entre maltiplos
processos simultaneos ou em cascata, nos quais estdo presentes dezenas de mediadores
celulares, citocinas, quimiocinas, fatores de crescimento celular e moléculas de

sinalizagdo intracelular (Zimmermann & Pizzichini, 2013; Albilia et al., 2007; Krieg et
al., 2007).

O envolvimento do sistema imunitario (humoral e celular) representa o elo de ligacdo

entre a vasculopatia e a fibrose tecidular (Zimmermann & Pizzichini, 2013).
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O fendmeno responsavel pelo inicio aos eventos fibréticos/esclerdticos ainda ndo esta
totalmente compreendido. Acredita-se que, inicialmente ocorra uma lesdo no endotélio
vascular, desencadeada por um “patogénio desconhecido” e possivelmente pela
presenca de autoanticorpos (determinados geneticamente) que atuam contra proteinas
especificas de células endoteliais (Gaviria et al., 2014; Sartori-Valinotti et al., 2013;
Gilbane et al., 2013; Viswanath et al., 2013; Zimmermann & Pizzichini, 2013; Gallardo
& Guzman, 2009).

Apos a interacdo com o patogénio, as células endoteliais libertam citocinas que
aumentam a expressdo de moléculas de adesdo celular (VCAM-1; ICAM-1 e E-seletina)
as quais recrutam células T produtoras de citocinas pré-fibréticas, como a interleucina 4
(IL-4), a interleucina 6 (IL-6), a interleucina 8 (IL-8), o fator de crescimento
transformante beta (TGF-b) e o fator de crescimento do tecido conjuntivo (CTGF)
(Gaviria et al., 2014; Torok, 2013; Gilbane et al., 2013; Zimmermann & Pizzichini,
2013; Viswanath et al., 2013; Sartori-Valinotti et al., 2013; Gallardo & Guzman, 2009;
Albilia et al., 2007).

A regulagéo positiva do TGF-b, do CTGF e das citocinas IL-4, IL-6 e IL-8, aumentam a
producdo de colagénio, fibronectina e proteoglicanos (constituintes da MEC),
diminuindo por outro lado a sintese de proteases (Gaviria et al., 2014; Zimmermann &
Pizzichini, 2013; Viswanath et al., 2013).

O desequilibrio entre a producdo e a degradacdo do colagénio, que se reflete pela
diminuicdo das MMP-1 (responsaveis por degradar colagénio) e pelo aumento da
sintese de colagénio, parece ser 0 mecanismo chave para o desenvolvimento da fibrose
tecidual que caracteriza a esclerodermia (Gaviria et al., 2014; Viswanath et al., 2013;
Zimmermann & Pizzichini, 2013; Brown et al., 2012).

vi. Epidemiologia

De acordo com a literatura médica mundial, a esclerodermia pode manifestar-se em
qualquer altura da vida, contudo, na infancia é invulgar. Por norma, surge entre 30 e 0s

50 anos de idade e é cerca de cinco vezes mais frequente no sexo feminino (Garza-
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Rodriguez et al., 2013; Torok, 2013; Lo et al., 2010; Herrick et al., 2010; Macedo et al.,
2008).

Os diferentes subtipos da doenca apresentam uma variabilidade consideravel na sua
prevaléncia, dependendo da distribuicdo geogréfica, sendo que os fatores genéticos,
raciais e ambientais parecem influenciar estas estimativas (Magro, 2009; Morel et al,
2009).

Em termos gerais estima-se que a incidéncia anual da esclerodermia seja de 14,1 casos
por milhdo de habitantes e que a prevaléncia varie entre 19 a 75 casos por cem mil

pessoas (Vilas et al., 2002; Vlachoyiannopoulos, 2001).

As estimativas da incidéncia e da prevaléncia para a ESJ sdo dificeis de determinar
devido a exiguidade de casos e de dados publicados, no entanto, estima-se que apenas
10% dos adultos com ES experienciaram o inicio da doenca na infancia (Silva et al.,
2013; Torok, 2013; Rabinovich, 2011; Herrick et al., 2010; Martini et al., 2006.

Atualmente admite-se que a prevaléncia da ESJ seja de cerca de um caso para um
milhdo de criancas e que a idade média de inicio da doencga, seja entre 0s 0ito e 0S nove
anos idade, com um pico situado entre os dez e 0s dezasseis anos, contudo, reconhece-
se um atraso de 1,9 a 2,8 anos desde a manifestacdo dos primeiros sintomas até a
determinacédo do diagnostico (Torok, 2013; Rabinovich, 2011; Lo et al., 2010; Morel et
al, 2009).

Esta forma da doenca ocorre mais frequentemente no sexo feminino (4:1),
assemelhando-se @ mesma condi¢do no individuo adulto (Torok, 2013; Rabinovich,

2011; Lo etal., 2010; Tai et al., 1993).

Na infancia, a EL € dez vezes mais frequente que a ES (Kelsey & Torok, 2013; Lo et
al., 2010; Morel et al., 2009; Mécedo et al.,2008).

O maior estudo populacional existente sobre EL foi realizado por Peterson e os seus

colaboradores, que avaliaram a prevaléncia e a incidéncia da EL e dos seus diferentes
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subtipos em Minnesota nos Estados Unidos da América (EUA) durante um periodo de
33 anos (1960-1993) (cit. in Zancanaro et al., 2009).

Consta-se que, até a data, a incidéncia anual da ELJ seja de um a trés casos por cem mil
criancas (Kelsey & Torok, 2013; Torok, 2013; Lo et al., 2010) e que a prevaléncia seja
de dois casos por mil criangas (Kelsey & Torok, 2013). Esta condicdo apresenta uma
leve predilecédo para o sexo feminino numa relacdo de 2,4:1. A idade média para o seu
aparecimento é aos 7,3 anos (Torok, 2013; Lo et al., 2010) havendo, no entanto, um
atraso significativo no diagndéstico, em média, de 1,2 a 1,6 anos (Torok, 2013; Morel et
al., 2009).

A incidéncia mundial da esclerodermia é provavelmente maior do que as estimativas,
pelo facto de esta doenca ser frequentemente mal diagnosticada e confundida com
outras doencas autoimunes (Tolle, 2008; Vilas et al., 2002; Magro, 2009).

Por razbes que ndo foram ainda bem compreendidas, a maior prevaléncia da doenga
refere-se a uma tribo de indios nativos americanos, os indios “Chocktaw” de Oklahoma
nos EUA, apresentando uma prevaléncia de 472 casos por cem mil habitantes (Magro,
2009; Gallardo & Guzman, 2009; Vlachoyiannopoulos, 2001).

Em Portugal, até a data, ndo foram publicados dados estatisticos nacionais associados a
EJ, no entanto, de acordo com o recente estudo de Sousa et al., apresentado em 2014 no
21% European Pediatric Reumatology Congress, existem pelo menos 15 criancas com
ESJ.

Relativamente a distribuicdo racial da esclerodermia a literatura descreve resultados

variaveis.

Reconhece-se que esta doenca sob a forma sistémica ocorre mais frequentemente nos
individuos de raca negra do que nos de raca branca, e que os individuos negros com ES
tendem a apresentar um inicio mais precoce da doenca e piores efeitos decorrentes da

sua evolucdo, comparativamente aos individuos brancos (Silver et al., 2013).
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Doucet e Morrison assim como Singh e os seus colaboradores, sustentando estudos
precedentes, observaram que os afro-americanos sd0 mais propensos a apresentarem
envolvimento cuténeo difuso relativamente aos caucasianos. (Doucet & Morrison, 2011;
Singh, et al., 2011). Do mesmo modo, Vlachoyiannopoulos e Pereira et al., referem que
a ES acomete preferencialmente mulheres negras na forma mais grave (Pereira et al.,
2009; Vlachoyiannopoulos, 2001).

Amaral et al., descrevem que a EL apresenta uma prevaléncia aumentada nos
caucasianos englobando cerca de 72 % a 82% dos pacientes, contrapondo o que foi
reportado sobre a forma sistémica da doenca (Amaral et al., 2012).

Existem, no entanto, autores que defendem néo existir predilecdo racial para ambas as
formas de EJ (Torok, 2013; Tai et al., 1993).

Numa revisdo sobre as diferencas raciais entre negros e brancos com esclerodermia
sistémica, Silver et al., sugerem que pode existir uma predisposicdo genética que
proporcione uma base bioldgica para as disparidades raciais. Segundo 0s mesmos
autores, os individuos de raca negra podem apresentar uma maior suscetibilidade
genética para doencas marcadas por fibrose, incluindo a esclerodermia (Silver et al.,
2013).

vii. Diagnostico

O diagndstico definitivo de uma doenca estd amplamente dependente do conhecimento
prévio dos seus fatores etioldgicos (Vlachoyiannopoulos, 2001).

As causas da esclerodermia ainda sdo desconhecidas, dai que o seu amplo espetro e as
suas diferentes etapas clinicas exijam que o médico tenha de considerar uma variedade
de diagndsticos diferenciais na abordagem de um paciente com suspeita clinica desta

condicdo patoldgica (Gaviria et al., 2014).

Achados clinicos, histopatologicos e laboratoriais, e a sua relagdo, sdo fundamentais
para estabelecer o diagndstico definitivo (Leroux & Bergero, 2014,
Vlachoyiannopoulos, 2001; Morel et al., 2009).
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Importa referir que os critérios de classificagdo ndo sdo sindénimo de critérios de
diagndstico, ainda assim, refletem quase sempre a lista de critérios usados para a
determinacdo do mesmo, contudo, sdo mais padronizados e menos abrangentes (Hoogen
etal., 2013).

v" Diagndstico Clinico

O endurecimento cutaneo é o sinal clinico mais marcante da esclerodermia, dando

origem ao préprio nome da doenca.

Desenvolve-se através de um processo que inclui trés fases e que geralmente ocorrem
sequencialmente durante a progressao da patologia: 1 - Fase Inflamatoria (Edema); 2 -
Fase Fibroética (Esclerose/Endurecimento); 3 - Fase Atrdfica (Atrofia) (Garza-Rodriguez
et al., 2013; Atzeni et al., 2006; David et al., 1990).

Na ELJ pequenas placas superficiais podem progredir até a doenca extensa, resultando
em deformidades estéticas e funcionais (Zancanaro et al., 2009). O numero e
distribuicdo das lesbes bem como o tipo de tecidos envolvidos (derme; tecido
subcutaneo; fascia; musculo; 0sso) variam e determinam a classificacdo da ELJ (Amaral

et al., 2012), descrita anteriormente na tabela 2.

Perante uma fase inflamatéria, as lesGes de ELJ correspondem clinicamente a placas
eritematosas ou violaceas escuras (Romero et al., 2004; Gaviria et al., 2014; Torok,
2013; Zancanaro et al., 2009; Orozco et al., 2000). Com o tempo o centro destas lesdes
torna-se branco e escler6tico e caracteristicamente 0s bordos adquirem uma
conformacdo em anel de cor violacea “lilac ring” (Romero et al., 2004; Gaviria et al.,
2014; Amaral et al., 2012; Zancanaro et al., 2009; Orozco et al., 2000). Mais tarde
observa-se a atrofia dos tecidos envolvidos manifestando-se como placas hipo ou
hiperpigmentadas geralmente, com perda de anexos pilosos e anidroticos, secundaria ao
excessivo depdsito de colagénio nos tecidos (et al.,, 2004; Gaviria et al., 2014;

Zancanaro et al., 2009).
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A Esclerodermia Linear em Golpe de Sabre (ELGS) representa uma lesdo linear que
compromete a regido frontal mediana ou a regido frontoparietal (Romero et al., 2004;
Careta, 2013; Amaral et al., 2012; Zancanaro et al., 2009; Morel et al., 2009; Pekiner et
al., 2006). Produz uma zona de ligeira depressdo com um aspeto atrofico acompanhada
de alopécia (resultante do envolvimento do couro-cabeludo) e as vezes de pigmentacéo
(Romero et al., 2004; Gaviria et al., 2014; Careta, 2013; Amaral et al., 2012; Pekiner et
al., 2006). Os olhos, 0 nariz, e o labio seuperior sdo frequentemente afetados (Gaviria et
al., 2014; Pekiner et el., 2006; Orozco et al., 2000). Em casos mais graves, a lesdo pode
difundir-se para as regides do mento e do pescog¢o danificando conjuntamente os tecidos
mais profundos (Amaral et al., 2012; Orozco et al., 2000). Quando o transtorno afeta
completamente a metade da face € provavel que se confunda com a Sindrome de Parry-
Romberg (SPR) e que dificulte o diagndstico (Bali et al., 2013; Careta, 2013; Amaral et
al., 2012; Zancanaro et al., 2009).

Clinicamente a SPR traduz-se em atrofia hemifacial, inicialmente com alteracdes
minimas ou ausentes da superficie cutanea (Gaviria et al., 2014; Torok, 2013; Chaves,
2013; Careta, 2013; Morel et al., 2009).

Compromete os tecidos profundos (tecido adiposo, musculo, 0sso) das regides da face
enervadas pelo nervo trigémio, favorecendo o aparecimento de alteracfes oculares e de
deformacdes ao nivel dos maxilares (Gaviria et al., 2014; Torok, 2013; Kantor, 2008;
Bianchini & Assencio-Ferreira, 2002) incluindo a atrofia de metade do labio e da lingua
e 0 desvio do nariz e das linhas médias faciais e dentarias para o lado afetado (Torok,
2013; Deshingkar et al., 2012).

Na ESJ 70% das criancas apresentam inicialmente mudancas episodicas na cor das
pontas dos dedos (Fendmeno de Raynaud) que podem preceder o envolvimento da pele
por meses ou anos (Torok, 2013; Bali et al., 2013; Silva et al., 2013; Macedo et al.,
2008; Russo & Katsicas, 2007; Atzeni et al., 2006).

O Fenomeno de Raynaud (FeR) corresponde a um fendmeno de espasmo vascular
excessivo nas extremidades (dedos dos pés e das maos e, ocasionalmente, nas orelhas
ponta do nariz) desencadeado pelo frio ou stress emocional (Nitsche, 2012; Godoi et al.,
2009; Fleming et al., 2008; Vlachoyiannopoulos, 2001). Classicamente é trifasico
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apresentando primeiro uma cor palida (em resposta & vasoconstricdo) seguindo-se pela
cor azul (decorrente da cianose) e, finalmente, pelo vermelho (devido a reperfusdo)
(ilustracdo 2) (Torok, 2013; Garza-Rodriguez et al., 2013; Nitsche, 2012; Vilas et al.,
2002). A isquemia digital prolongada em virtude do FeR pode levar ao aparecimento de
Ulceras dolorosas principalmente nas maos e pés (Torok, 2013; Manhaes Junior et al.,
2012; Nitsche, 2012).

! afs
T
4 v/ 4
llustracdo 2. Representacdo das trés fases do FeR

O endurecimento cutaneo na ESJ surge mais tarde e geralmente o quadro inicia-se com
edema simétrico nas extremidades distais (dedos com aspeto de salsicha) (Garza-
Rodriguez et al., 2013; Torok, 2013; Bali et al., 2013; Mécedo et al., 2008). Durante
esta fase inflamatdria o envolvimento proximal aos membros, bem como o do tronco e
da face é raro (Torok, 2013; Bali et al., 2013; Silva et al., 2013). A fase fibrética é
caracterizada pela perda da elasticidade natural da pele e espessamento cutaneo palpavel
adquirindo, ao longo do tempo um aspeto tenso e brilhante (Torok, 2013; Garza-
Rodriguez et al., 2013).

A medida que a fibrose vai progredindo (no sentido proximal aos membros),
desenvolve-se esclerodactilia, perda de foliculos pilosos e danos nas glandulas
sudoriparas (Rabinovich, 2011; Mécedo et al., 2008; Atzeni et al., 2006; Vilas et al.,
2002).

Durante a fase atrofica (depois de varios anos) a pele torna-se mais suave e fina, o
aspeto dos dedos parece normal mas a palpacdo a pele esté tensa e aderida aos planos

profundos (Garza-Rodriguez et al., 2013).

Outros achados incluem poliartrite, artralgias (sobretudo em pequenas articulagdes) e
atritos tendinosos (Macedo et al., 2008; Vilas et al.,2002).
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Quando o endurecimento cutaneo alcanca a face, provoca microstomia e perda das
rugas periorais conduzindo a um aspecto inexpressivo (Bali et al., 2013; Torok, 2013;
Singh et al., 2011; Atzeni et al., 2006). Os labios e a lingua tornam-se rigidos e 0s
dentes anteriores encontram-se habitualmente proeminentes (Torok, 2013; Singh et al.,
2011).

No momento do diagnéstico, a combinacdo mais frequente de sinais e sintomas de ESJ
é, por norma, a associacdo do FeR com as manifestagdes cutaneas. Poucos pacientes
apresentam sinais de envolvimento de 6rgdos internos (Martini et al., 2006). As
evidéncias de envolvimento precoce de orgdos sdo fornecidas pelo aparecimento de
fadiga, refluxo gastroesoféagico (RGE), disfagia, pirose e perda de apetite associadas ao
comprometimeto do sistema gastrointestinal, assim como, tosse seca e dispneia
geralmente associadas a doenca pulmonar (Sampaio-Barros et al., 2013; Silva et al.,
2013; Gallardo & Guzman, 2009; Morel et al., 2009; Macedo et al., 2008).

v’ Diagnostico Histopatoldgico

Em termos histopatoldgicos, ndo existem diferencas significativas entre a ELJ e ESJ
(Gaviria et al., 2014; Torok, 2013; Kantor, 2008), porém, as caracteristicas da bidpsia

sofrem modificacGes conforme o estadio da patologia (Romero et al., 2004).

Segundo Leroux e Bergero, e também Kantor, é recomendada a realizacdo de uma
biopsia da pele que inclua tecido adiposo e em caso de suspeita de esclerodermia
profunda, a mesma deve incluir musculo e fascia (Leroux & Bergero, 2014; Kantor,
2008), tendo em conta que a afetacdo mais profunda é importante para definir os

subtipos da doenca (Leroux & Bergero, 2014).

De um modo geral, neste método de diagndstico observa-se uma homogeneizacdo das
fibras de colagénio. Na primeira etapa da doenca verifica-se um infiltrado linfocitario
perivascular e edema da derme, que com o tempo evolui para bandas de colagénio
grossas e densas (imagem 1) (Leroux & Bergero, 2014; Kantor, 2008; Atzeni et al.,
2006; Romero et al., 2004; Tai et al., 1993). Em fases mais avancadas ocorre a perda de
foliculos pilosos, de glandulas sudoriparas e de tecido adiposo subcutaneo (Leroux &
Bergero, 2014; Kantor, 2008; Romero et al., 2004).
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Imagem 1. Biopsia de tecidos dérmicos com esclerose sistémica difusa. Coloracdo com hematoxilina e
eosina. A- Fase inicial. B- Fase avancada. Adaptado de: Chighizola et al., 2011.

v' Diagnostico Laboratorial

Para além das caracteristicas histologicas, a pesquisa de alteracdes laboratoriais na
esclerodermia torna-se imprescindivel ao estabelecimento do diagnostico. As alteragdes
laboratoriais s&o mais frequentes na forma sistémica da doenga, ocorrendo na forma
localizada mais comummente em pacientes portadores de manifestacdes extracutaneas

e/ou de formas profundas (Leroux & Bergero, 2014; Morel et al, 2009).

No inicio do quadro, em portadores de ELJ podem ser encontrados niveis elevados de
atividade inflamatdria, em especial, a velocidade da hemossedimentacdo (VHS),
eosinofilia no sangue periférico e hipergamaglobulinemia (Leroux & Bergero, 2014;
Morel et al, 2009; Zancanaro et al., 2009). Na forma sistémica observa-se uma maior
percentagem de pacientes com um aumento da VHS e proteina C reativa (PCR) além de

leucocitose e eosinofilia (Morel et al, 2009).

A detecdo de autoanticorpos e a determinacdo da sua especificidade tém um papel
determinante neste processo, onde os anticorpos antinucleares (ANA) estdo presentes
em cerca de 80% das criangas com ES e uma frequéncia de 23% a 73% é encontrada
nos varios subtipos de ELJ (Atzeni et al., 2006; Vlachoyiannopoulos, 2001; Tai et al.,
1993).
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Os ANA sdo autoanticorpos dirigidos contra antigénios nucleares que geralmente
precedem, varios anos, o aparecimento da doenca e podem ajudar na diferenciacao entre
a esclerodermia e outras doencas do tecido conjuntivo (Vlachoyiannopoulos, 2001; Tai
etal., 1993).

De acordo com a literatura, o autoanticorpo anti-centromero (ACA) é classicamente
associado a ESlc enquanto o autoanticorpo anti-topoisomerase (Scl-70) € vinculado a
ESdc (Torok, 2013; Sampaio-Barros et al., 2013).

Outros auto-anticorpos como os anti-U1-RNP e Pm-Scl poderdo estar presentes, mas
habitualmente correlacionados com sindromes de sobreposicdo de ES com outra doenga
do tecido conjuntivo (Torok, 2013). O fator reumatoide também aparece com
regularidade e € descrito como fator associado ao envolvimento articular em pacientes

com esclerodermia (Morel et al, 2009; Zancanaro et al., 2009; Tai et al., 1993).

v" Diagndstico Imagiol6gico

Os métodos imagioldgicos auxiliam a determinagdo do diagndstico e permitem instituir
0 seguimento do envolvimento cutaneo e dos érgdos internos na ESJ e ELJ (Morel et al,
2009).

A atividade das lesdes séo frequentemente avaliadas pela termografia e fluxometria por
laser Doppler, tendo presente, que nas zonas ativas e de novas lesdes, a temperatura e 0

fluxo sanguineo encontram-se aumentados (Gaviria et al., 2014; Zancanaro et al., 2009).

A ultrassonografia de alta frequéncia fornece informacgdes sobre a anatomia da pele,
detalhando as camadas da derme e do tecido subcutaneo e permite a determinacdo da

profundidade e da extensdo da esclerose na area afetada (Zancanaro et al., 2009).
Também, a tomografia axial computorizada (TAC) da face pode auxiliar na observacéo

da extensdo e da profundidade da atrofia, bem como, no grau de acometimento das

partes moles ou ésseas (Chaves, 2013).
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A extensdo da lesdo de pele, a sua progressdo e atividade podem ainda, ser avaliadas
pela ressonancia magnética (RM) sendo que esta é considerada a técnica de elei¢do para
detetar o possivel compromisso do sistema nervoso central (SNC) (Gaviria et al., 2014;
Zancanaro et al., 2009; Morel et al, 2009).

A TAC e a RM sdo de importancia fundamental no diagndstico das formas de ELGS e
de SPR (Chaves, 2013; Gonzalez et al., 2012).

Recentemente, também a CLU tem sido um método de imagem excecional de reforgo

ao diagnostico da esclerodermia.

Tradicionalmente, o envolvimento vascular na ES, tem sido predominantemente
microvascular, associado a um desequilibrio entre a vasoconstricdo e a vasodilatacéo,

com o predominio da primeira (Godoi et al., 2009).

A CLU possibilita o diagnostico diferencial entre o FeR primario e o secundario (o
segundo distingue-se do primeiro por estar associado a uma condi¢do ou doenca
subjacente) (Torok, 2013; Sampaio-Barros et al, 2013; Vlachoyiannopoulos, 2001;
Silman, 1991) demonstrando uma variedade de alteragdes patognomanicas ao nivel dos
capilares do leito ungueal, descritas na tabela 4 (Sampaio-Barros et al., 2013; Nitsche,
2012). A CLU é um método util e ndo invasivo (Fransen et al., 2013).

Alteracdes Precoces Alteracdes Tardias
Capilares dilatados Perda de capilares e areas avasculares
Megacapilares Desorganizacdo da arquitetura dos capilares
Micro-hemorragias Capilares ramificados

Tabela 4. AlteragGes ao nivel dos capilares encontrados na CLU. Fonte: (Sampaio-Barros et al., 2013;
Nitsche, 2012).

Outros exames de diagndstico podem ser feitos para objetivar os diferentes tipos de
envolvimento visceral e podem incluir, de acordo com os sintomas apresentados pelo

paciente, o esofagograma e a endoscopia digestiva, provas de funcdo pulmonar ou
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estudo radiolégico do tdrax, ecocardiograma e cateterismo da circulagéo cardiaca direita
(Morel et al, 2009).

v" Diagndsticos Diferenciais

A variedade de doencas que apresentam esclerose da pele, pode rotineiramente
confundir o diagnostico (Vlachoyiannopoulos, 2001).

A entidade a descartar de forma obrigatoria no diagnostico diferencial da EL é a ES e
vice-versa (Gaviria et al.,2014; Kantor, 2008).

A inexisténcia de compromisso bilateral e simétrico da pele das méos, a auséncia do
FeR e/ou de eventos nos 6rgaos internos indicam geralmente que o quadro é localizado
(Leroux & Bergero, 2014; Kantor, 2008), no entanto, lesdes iniciais extensas ou

generalizadas podem levantar grandes duvidas (Zancanaro et al., 2009).

Sob outra perspetiva, pacientes com ES podem apresentar caracteristicas fenotipicas da
sindrome de sobreposicdo, onde as carateristicas clinicas e serolégicas de doencas
reumaticas individuais se sobrepdem (Romero et al., 2004; Vlachoyiannopoulos, 2001).
Nestas condi¢cfes também o FeR e os ANA sdo frequentemente encontrados, podendo
nestes casos serem necessdrios exames complementares mais abrangentes

(Vlachoyiannopoulos, 2001).

Nas tabelas 5 e 6 encontram-se descritos outros exemplos de diagndésticos diferenciais a

ter em consideracao quando o quadro clinico revela suspeita de esclerodermia.
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Subtipos Esclerodermia Localizada Diagnosticos Diferenciais
Morfeia Circunscrita Liquen escleroso extragenital; Acrodermatite crénica
atrofica
Morfeia Generalizada Doengca do enxerto contra o0 eospedeiro (DECH);
esclerodermia sistémica; fibrose sistémica nefrogénica
ELGS e SPR ELGS e SPR; Microsomia hemifacial; Atrofia pés-trauma;
Lipodistrofia parcial

Tabela 5. Exemplos de diagndsticos diferenciais para a EL. Fonte: Gaviria et al., 2014; Deshingkar et al.,
2012.

ManifestacGes da Esclerodermia Diagndsticos Diferenciais
Sistémica

FeR primério; Outras doencas do tecido conjuntivo (LUpus
Baseado em manifestacdes vasculares Eritematoso Sistémico (LES); Dermatomiosite; Polimiosite;
Artrite reumadide)

Doenca mista do tecido conjuntivo (DMTC); Fasceite

Baseado em manifestagdes cutaneas eosindfilica; Sindromes de sobreposicdo (esclerodermia
sistémica com LES); DECH cronica
Baseado no envolvimento visceral Diabetes mellitus (hipomotilidade esofagica); Fibrose

pulmonar idiopética; Outras doengas do tecido conjuntivo.

Tabela 6. Exemplos de diagnosticos diferenciais para a ES Fonte: Vlachoyiannopoulos, 2001.

viii. Tratamento

Devido a escassez de dados na literatura relativos a EJ, até ao momento, ndo existem
diretrizes estabelecidas para o tratamento efetivo desta doenca (Lo et al., 2010;
Zancanaro et al., 2009; Macedo et al., 2008).

A etiologia desconhecida, a sua baixa prevaléncia e as dificuldades inerentes a avaliacéo
da evolucdo da doenca, constituem alguns dos varios obstaculos a realizacdo de ensaios
terapéuticos nesta faixa etaria (Fett, 2013). Deste modo, as alternativas de tratamento
para a forma do adulto, sdo muitas vezes extrapoladas para as formas juvenis (Silva et
al., 2013; Rabinovich, 2011; Macedo et al., 2008).

v" Esclerodermia Localizada Juvenil

A abordagem terapéutica da ELJ esta dependente da extenséo e da gravidade da doenca.
Caracteriza-se essencialmente pelo subtipo de ELJ, pelo potencial envolvimento de

estruturas profundas (tecido subcuténeo, fascia, musculos e articulagdes), pela
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localizagéo das lesGes e estado de atividade da doenga (Fett, 2013; Torok, 2013; Marsol,
2012; Bedrikow, 2008).

Regra geral, as formas localizadas superficiais, como a morfeia circunscrita, sdo apenas
motivo de preocupacdo estética e, portanto, sdo melhor tratadas com terapia topica e/ou
fototerapia (Gaviria et al., 2014; Fett, 2013; Atzeni et al., 2006).

Kreuter e os seus colaboradores bem como Christen-Zaech et al., afirmaram que os
pacientes portadores de morfeia circunscrita, que usualmente afeta apenas a derme, ndo
beneficiam tanto de terapia sistémica como as formam mais profundas e severas, tendo
em consideracao os seus efeitos colaterais (Kreuter et al., 2007; Christen-Zaech et al.,
2008 cit.in Zancanaro et al., 2009).

a) Farmacos de uso topico

Os imunossupressores topicos, como o tacrolimus, provavelmente com fungées ligadas
a inibicdo da ativacdo dos linfécitos T e a reducdo da producdo de citocinas
inflamatdrias, tém-se demonstrado eficazes nas formas superficiais (Gaviria et al., 2014;
Marsol, 2012; Zancanaro et al., 2009).

O calcitriol (derivado da vitamina D) inibe a proliferacdo dos fibroblastos e tem efeitos
imunomoduladores nas fungdes de linfocitos e mondcitos. Suaviza a pele e melhora a
mobilidade articular, mesmo na fase fibrética (Zancanaro et al., 2009; Romero et al.,
2004).

Recentemente, o imiquimod, capaz de inibir a sintese de fibroblastos mostrou-se
eficiente num estudo realizado por Dytoc e os seus colaboradores (Dytoc et al., 2005
cit.in Macedo et al., 2008).

Por outro lado, e como referido anteriormente, as formas localizadas mais graves e

profundas como a esclerodermia linear e esclerodermia generalizada, por exemplo,

necessitam de terapia sistémica.
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Fett defende que a esclerodermia linear deve ser tratada de modo eficiente,
particularmente em criangas, dada a significativa morbilidade associada a doenca nédo
tratada (Fett, 2013).

b) Farmacos de uso sistémico

A terapia combinada com metotrexato (MTX) e corticoides (CTC) tem sido de modo
recorrente aconselhada por especialistas nos ultimos anos (Gaviria et al., 2014; Fett,
2013; Macedo et al., 2008).

Weibel e os seus colaboradores publicaram o maior estudo retrospetivo de pacientes
pediatricos com EL tratados com CTC e MTX e verificaram melhorias significativas em
todas as criancas (Weibel et al., 2007 cit. in Zancanaro et al., 2009).

Outros autores como Kreuter et al., Christen-Zalch et al., e mais recentemente, Li et al.,
defendem equitativamente que esta deveria ser considerada a primeira linha de
interveng&o terapéutica para a EL severa (Li et al., 2010 cit. in Torok, 2013; Kreuter et
al., 2007; Christen-Zalch et al., 2008 cit. in Marsol, 2012).

Os pacientes que por alguma razdo ndo reagem favoravelmente ao MTX podem em
alternativa beneficiar da terapéutica com micofenolato de mofetil (MiM), igualmente
com propriedades antifibréticas (Gaviria et al., 2014; Fett, 2013; Marsol, 2012).

A associacdo de MTX/MiM com CTC também tem demonstrado beneficios no controlo
de crises de estabilizacdo intrataveis e dos danos no SNC em pacientes com ELGS
(Amaral et al., 2012).

c) Cirurgia

A cirurgia plastica ou as técnicas de preenchimento sdo normalmente consideradas nos
casos de esclerodermia facial, visto que, a deformacdo fisica causa um transtorno
psicoemocional importante, sobretudo na adolescéncia onde os pacientes tém uma
maior percecdo da sua aparéncia (Deshingkar et al., 2013; Gonzélez et al., 2012; Bujan

et al., 2009; Bianchini & Assencio-Ferreira, 2002). Contudo, estas medidas terapéuticas
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sdo apenas recomendadas para o periodo de estabilizacdo da doenca e por conseguinte,
ficam reservadas para os anos finais da adolescéncia, apds a maturagdo das estruturas
Osseas (Oliveira et al., 2014; Torok, 2013; Zancanaro et al., 2009; Bujan et al., 2009).

d) Fototerapia

A fototerapia consiste num tratamento com radiacdo ultra-violeta. Diversos autores tém
descrito a fototerapia como uma contribui¢do valiosa as poucas opgOes terapéuticas
existentes para as formas localizadas e sistémicas de esclerodermia (Bedrikow, 2008).
Segundo Kreuter e colaboradores esta modalidade terapéutica apresenta resultados
bastante satisfatorios particularmente no tratamento da EL (Kreuter et al., 2008 cit. in
Macedo et al., 2008; Bedrikow, 2008).

e) Medidas complementares

E fundamental evidenciar a importancia da educacio familiar acerca da doenca, definir
um programa de exercicios fisicos e de fisioterapia precoce a fim de evitar contraturas e
maiores danos na capacidade funcional (Marsol, 2012; Zancanaro et al., 2009; Macedo
et al., 2008).

O acompanhamento psicolégico estd recomendado de modo ajudar os pacientes a
alcancarem niveis sustentados de adaptacdo social, sobretudo em pacientes com ELGS e
SPR (Espindola et al., 2005). Bianchini e Assencio-Ferreira defendem que a terapia da
fala representa uma terapia auxiliar fundamental para os pacientes com SPR visando a
manutencdo da efetividade funcional do sistema estomatognatico (SEG), atuando
também na estabilidade muscular, minimizando as alteracdes estéticas especialmente

nos tercos médio e inferior da face (Bianchini & Assencio-Ferreira, 2002).

v" Esclerodermia Sistémica Juvenil

O tratamento da ESJ é amplamente complexo e depende do sistema de Orgaos
envolvidos (Torok, 2013). Na generalidade, baseia-se em medidas de suporte, terapia
para controlo da fibrose, das anomalias imunoldgicas, da vasculopatia e das

complicacdes associadas (Silva et al., 2013). Neste momento, o tratamento para a ESJ
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ainda representa um grande desafio para o clinico devido a auséncia de eficicia
comprovada tanto em adultos como em criangas (Méacedo et al., 2008).

a) Envolvimento cutaneo

O MTX ¢ a primeira opcao terapéutica para 0 espessamento cutaneo progressivo em
criancas com ES (Sampaio-Barros et al, 2013; Lo et al., 2010; Mécedo et al., 2008). Nos
casos em que ndo existe uma resposta favoravel ao tratamento com MTX, a
ciclofosfamida (CFF) e o MiM podem apresentar-se como terapias alternativas
(Sampaio-Barros et al, 2013; Silva et al., 2013; Rabinovich, 2011).

b) Envolvimento vascular

O FeR é tradicionalmente tratado com vasodilatadores especialmente os bloqueadores
dos canais de calcio cujo principal representante é a nifedipina (NDP) (Silva et al.,
2013; Fett, 2013; Nitsche, 2012).

Ainda assim, ultimamente a comunidade cientifica tem demonstrado 0s varios
beneficios de um analogo da prostaciclina, o iloprost (ILP), na reducdo da intensidade
ndo apenas do FeR mas também da hipertensao arterial pulmonar (HAP) e da frequéncia
do aparecimento de Ulceras digitais (Fett, 2013; Nitsche, 2012; Rabinovich, 2011;
Méacedo et al., 2008).

C) Envolvimento gastrointestinal
Relativamente ao sistema gastrointestinal, os pacientes com evidéncia de alteracbes da
motilidade esofagica devem ser aconselhados a dormir com a cabeca ligeiramente

elevada e a fazer uma dieta polifracionada (Vilas et al., 2002).

O uso de agentes pro-cinéticos esta indicado para melhorar os sintomas relacionados

com a dismotilidade gastrointestinal (Sampaio-Barros et al., 2013).
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O tratamento com inibidores da bomba de protbes é um recurso terapéutico para 0s
sintomas de RGE e da esofagite (Sampaio-Barros et al., 2013; Silva et al., 2013;
Mécedo et al., 2008).

d) Envolvimento renal

Para a crise renal esclerodérmica (CRE) recomendam-se os inibidores da enzima de
conversdo da angiotensina (IECAS) para o controlo rapido dos niveis de pressdo arterial
e da funcdo renal (Sampaio-Barros et al., 2013; Vilas et al., 2002).

e) Envolvimento cardiaco

Cerca de metade dos pacientes com ESJ e doenga cardica apresentam dificuldades
inerentes ao fluxo coronario, estando indicado o tratamento convencional com
vasodilatadores como a NFD e os IECAs (Sampaio-Barros et al., 2013; Vilas et al.,
2002).

f) Envolvimento pulmonar

Ainda ndo existe consenso na literatura relativamente ao tratamento da doenca
pulmonar em criancas devido ao seu raro aparecimento e, consequentemente, a escassa
experiéncia no manuseamento destes casos (Macedo et al., 2008).Contudo, a
comunidade cientifica propde o uso de CFF para o tratamento da doenca intersticial
pulmonar (DIP) em atividade (Fett, 2013; Rabinovich, 2011; Méacedo et al., 2008; Vilas
etal., 2002).

Q) Envolvimento musculoesquelético
As complicacGes musculoesqueléticas como a tendinite, a artrite e a miosite podem ser
tratadas com farmacos anti-inflamatérios ndo esterdides (AINESs) e fisioterapia. Para

estas inflamacdes os CTC devem ser usados com precau¢do pois o0 seu uso prolongado
pode ocasionar CRE (Torok, 2013).
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As terapéuticas supracitadas encontram-se de acordo com as guidelines de tratamento
para a ESJ estabelecidas pela EUROLAR task force, reavaliadas por reumatologistas
pediatricos e apresentadas em 2007 no encontro da Sociedade Europeia de

Reumatologia Pediatrica em Istambul.

E essencial ressaltar que, é imprescindivel que a familia e o paciente sejam orientados
relativamente a importancia da protecdo ao frio, aos traumas e a pratica de exercicio
fisico, bem como, ao uso de ortdteses para manutencdo da amplitude dos movimentos,
de fisioterapia para a prevencdo de contraturas e de apoio psicoldgico, principalmente
na adolescéncia, devido as sequelas fisicas que a doenca provoca a longo prazo (Silva et
al., 2013).

2.2.Esclerodermia Sistémica Difusa Cutanea

A ESdc ¢ caracterizada por um endurecimento cutaneo generalizado, simétrico e
rapidamente progressivo (Torok, 2013; Manhaes Junior et al., 2012; Rabinovich, 2011;

Atzeni et al., 2006) associado a alteracdes precoces nos orgaos internos (Torok, 2013).

Cerca de 90% das criangas com ES sdo acometidas pela ESdc (Lo et al., 2010), sendo
esta a forma mais agressiva de esclerodermia (Gallardo & Guzmaén, 2009) e a que

confere pior prognostico (Rabinovich, 2011).

Os pacientes com ESJ apresentam um elevado grau de variabilidade no que diz respeito
a extensdo do envolvimento da pele e dos 6rgdos internos, bem como a atividade e a

gravidade da doenca (Atzeni et al., 2006).

Classicamente, o FeR ¢ o primeiro sintoma desta doenca e normalmente, permanece
isolado de outras manifestacdes (cutaneas e viscerais) durante meses ou anos (Torok,

2013; Silva et al., 2013; Lo et al., 2010; Martini et al., 2006; Atzeni et al., 2006).

As alteragdes da pele que prosseguem o FeR manifestam-se perifericamente ao nivel
das extremidades distais (maos e pés) (Torok, 2013; Lo et al., 2010; Tolle, 2008; Atzeni

et al., 2006) pelo que, numa fase inicial a crianga pode aparentar o desenvolvimento de
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ESlc (Magro, 2009). No entanto, o envolvimento cutdneo progride gradualmente em
sentido proximal, alastrando-se com o tempo para a face e para o tronco (Torok, 2013;

Magro, 2009; Atzeni et al., 2006) determinando uma ESdc.

O edema simétrico, o prurido e o eritema nas maos € nos pés, sao sinais e sintomas que
surgem precocemente, em virtude de um processo inflamatorio intenso (Torok, 2013;
Macedo et al., 2008; Atzeni et al.,, 2006; Vilas et al.,, 2002). Este edema ¢
posteriormente substituido por um endurecimento € um espessamento da pele, resultante
da acumulag¢do de fibras de colagénio na derme (Bali et al., 2013; Macedo et al., 2008;

Vilas et al., 2002).

O endurecimento e o espessamento da pele, tanto nas maos como nos pés
(esclerodactilia), provocam contraturas em flexao (ilustracdo 3) (Torok, 2013; Manhaes
Junior et al., 2012; Anbiaee & Tafakhori, 2011), originando incapacidades funcionais
com um enorme impacto na execu¢do das atividades da vida didria (AVD) destas

criangas (Torok, 2013; Rabinovich, 2011; Tolle, 2008; Vilas et al., 2002).

Iustracdo 3. Demonstragdo da tipica “mao de garra” apresentada pelos pacientes com ESJ, em virtude da
esclerodactilia e do envolvimento articular.

A subsisténcia da fibrose/esclerose dérmica promove a disfun¢do das glandulas
sebaceas e sudoriparas, bem como, a obliteracdo de foliculos pilosos, culminando em
desidratacdo da pele, prurido grave e alteracdes da pigmentacdo (Garza-Rodriguez et al.,

2013; Macedo et al., 2008; Tolle, 2008; Atzeni et al., 2006).

A atrofia e a aderéncia da pele aos planos profundos surgem mais tarde, sendo muitas

vezes acompanhada de telangiectasias que embora raras em criancas, localizam-se
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sobretudo nos dedos, 1abios, rosto e mucosa oral (Magro, 2009; Tolle, 2008; Atzeni et

al., 2006).

No que concerne as manifestacoes orofaciais decorrentes da ESdc, estas ocorrem

geralmente numa fase tardia (Marcucci & Abdala, 2009).

A deposicado acentuada de colagénio nos tecidos faciais promove a rigidez e a atrofia da
pele conduzindo, inevitavelmente, a perda das rugas de expressdo, conferindo a crianga
uma face inexpressiva, descrita classicamente na literatura como “ cara de Mona Lisa”,
“cara semelhante a uma mascara” e “mauskpf appearance” (imagem 2) (Torok, 2013;
Bali et al., 2013; Singh et al., 2011; Anbiaee & Tafakhori, 2011; Magro, 2009; Macedo
et al., 2008; Albilia et al., 2007; Atzeni et al., 20006).

Imagem 2. Aparéncia de uma menina com ESdc. Adaptado de: Torok, 2013.

A fibrose progressiva da musculatura facial, dos labios e das bochechas resulta em
microstomia (Manhaes Junior et al., 2012) e, consequentemente, numa diminui¢do da
amplitude do movimento mandibular (Rahpeyma et al., 2013; Marcucci & Abdala,
2009).

A esclerose da lingua, do palato mole e da gengiva, bem como a perda da elasticidade
da mucosa oral acarretam altera¢des do paladar, dificuldades na mastigacdo, na fala e na

degluticao (Doucet. & Morrison, 2011; Marcucci & Abdala, 2009; Macedo et al., 2008).

De acordo com alguns autores, a reabsor¢cdo d0ssea mandibular também pode surgir,

sobretudo em pacientes com ESdc (Alantar et al., 2011; Doucet & Morrison, 2011).
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Outras manifestacdes como a proeminéncia dos incisivos (muito caracteristico) (Magro,
2009; Torok, 2013), a gengivite (Macedo et al., 2008), a fibrose das glandulas salivares
(Rahpeyma et al., 2013; Manhaes Junior et al., 2012), o comprometimento da
articulacdo temporomandibular (ATM), a nevralgia do trigémio (Doucet & Morrison,
2011) e o aumento do espaco do ligamento periodontal (LP) (Doucet & Morrison, 2011;
Chu et al., 2011; Anbiaee & Tafakhori, 2011) estdo amplamente descritas na literatura

como associadas a esta doenga.

As alteragdes nos 6rgdos de criangas com ESdc incluem, por ordem decrescente de
frequéncia, alteragdes gastrointestinais, pulmonares, musculoesqueléticas, cardiacas e
renais (Torok, 2013). Muitos autores t€ém evidenciado que, o envolvimento cardiaco
associa-se a resultados fatais na populagao infantil (Rabinovich, 2011; Lo et al., 2010;
Macedo et al., 2008; Atzeni et al., 2006), parecendo estar intrinsecamente relacionado a

ESdc (Macedo et al., 2008).

Um diagnostico precoce, uma correta classificagdo e um tratamento apropriado para as
criangas sdo procedimanetos fundamentais para o estabelecimento de um melhor

progndstico (Silva et al., 2013).

2.2.1. ManifestacGes Extracutaneas

i. Vasculopatia sistémica

A vasculopatia associada a ES é determinada fundamentalmente por alteracbes da
estrutura das artérias (Fleming et al., 2014; Torok, 2013; Magro, 2009). Pressupde-se
que estas mudancas ocorram em resposta a uma lesdo prévia no endotélio vascular
(Fleming et al., 2014; Torok, 2013), podendo ser observadas tanto em artérias de grande

calibre como em arteriolas pré-capilares (Fleming et al., 2014).

A progressdo destas anomalias conduz a diminuigdo do calibre e a perda da
flexibilidade arterial, resultando numa regulagdo anormal do fluxo sanguineo (Fleming
et al., 2014; Garza-Rodriguez et al., 2013). O efeito destes eventos nos érgdos internos

pode levar a morte por HAP, insuficiéncia cardiaca (IC) ou CRE (Fleming et al., 2014).
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O FeR é o primeiro sintoma da ES e é uma evidéncia clinica de doenca vascular
associada a esta condicdo (Rabinovich, 2011; Fleming et al., 2008; Vilas et al., 2002).
Na sua forma primaria (muito comum em jovens), este fendmeno € reversivel e sem
evidéncias de dano tecidular, ndo estando associado a qualquer doenca subjacente
(Kayser et al., 2009).

No FeR secundario a ES as alteracbes da arquitetura vascular desencadeadas pela
doenca, somam-se a reacdo vasoespastica, podendo causar obliteracdo dos vasos
acarretando dano tecidular irreversivel como ulceracfes digitais dolorosas, perda de
tecido mole e reabsorcéo das falanges distais (imagem 3) (Torok, 2013; Nitsche, 2012;
Kayser et al., 2009; Godoi et al., 2009).

Imagem 3. Marcas da cicatrizagdo de Ulceras digitais na mdo. Adaptado de: Torok, 2013.

ii. Manifestagdes gastrointestinais

O envolvimento do sistema digestivo € muito frequente, podendo todas as suas partes
estar envolvidas (Ciaula et al., 2008; Vilas et al., 2002). A disfuncdo do eséfago € a
principal causa de morbilidade gastrointestinal observada em criangas com ES (Russo &
Katsicas, 2007; Vilas et al., 2002).

Sintomas como pirose, regurgitacdo e disfagia para os alimentos solidos sdo
consequentes do RGE (Vilas et al., 2002). A hipomotilidade esofagica observada nestes
pacientes pode proporcionar 0 meio ideal para a proliferacdo fangica (Vilas et al.,
2002).

O comprometimento do intestino é habitualmente assintomatico (Vilas et al., 2002)
contudo, a fibrose e a atrofia da parede intestinal resultam em funcdo intestinal lenta,
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favorecendo o hipercrescimento bacteriano (Macedo et al., 2008; Vilas et al., 2002). Por
consequéncia, a mé absorcao e a desnutrigdo, assim como, os episodios frequentes de
diarreia grave contribuem para a perda de peso observada na maioria destas criancas
(Silva et al., 2013; Russo & Katsicas, 2007; Martini et al., 2006).

iii. Manifestagdes pulmonares

O diagndstico do envolvimento pulmonar na ESJ continua a ser um grande desafio
clinico, visto que as criancas costumam ser clinicamente assintomaticas até uma fase
tardia da doenga (Rabinovich, 2011). A DIP e a HAP constituem os dois principais
padrbes de doenca pulmonar secundaria a ES (Solomon et al., 2014; Vilas et al., 2002).

iv. ManifestagcGes musculoesqueléticas

O sistema musculoesquelético é quase sempre acometido pela ESJ produzindo sintomas
precoces da doenca. As poliartralgias e a poliartrite de pequenas articulagdes sao
achadas muito comuns assim como as tenossinovites (Méacedo et al., 2008; Russo &
Katsicas, 2007; Vilas et al., 2002).

Com a evolucao da doenca, podem ocorrer contraturas em flexdo (principalmente nos
dedos das mdos) em fungdo da esclerodactilia, do encurtamento dos tenddes e das
alteracOes intra-articulares. A reabsorcdo e o défice de crescimento das falanges distais

sdo mais intensos em criancas (Lo et al., 2010; Mécedo et al., 2008).
O envolvimento muscular pode estar presente numa pequena percentagem de pacientes
pediatricos, manifestando-se por miosite e discreta elevacdo das enzimas musculares
(Méacedo et al., 2008; Russo & Katsicas, 2007; Atzeni et al., 2006).

v. Manifestacdes cardiacas
Apesar de ser pouco frequente no inicio da ESJ, a doenca cardiaca é relatada como a
principal causa de morte sobretudo em criangas com ESdc (Rabinovich, 2011; Lo et al.,

2010; Russo & Katsicas, 2007; Atzeni et al., 2006). O envolvimento cardiaco pode
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geralmente ser dividido em efeitos diretos sobre o miocardio (miosite, insuficiéncia
cardiaca, doenca da artéria coronéria, anomalias no sistema de conducéo, e doencas do
pericardio) e em efeitos associados ao envolvimento de outros 6rgdos como a HAP
(Champion, 2009).

Nas 153 criangas com ESJ incluidas num estudo transversal desenvolvido por Martini e
0s seus colaboradores, as manifestacbes cardiacas mais comuns foram as arritmias
(10%), a HAP (7%), a IC (7%) e a pericardite (7%) (Martini et al., 2006).

vi. Manifestacdes renais

O acometimento renal € raro mas pode surgir precocemente em criangas com ESdc
(Silva et al., 2013; Rabinovich, 2011; Macedo et al., 2008). E representado pela CRE
que se caracteriza fundamentalmente por hipertensao arterial maligna, perda progressiva
de funcdo renal, proteinuria e niveis elevados de creatinina serica (Méacedo et al., 2008;
Martini et al., 2006; Vilas et al., 2002).

2.3. Esclerodermias Localizadas da Face

A EL ¢é essencialmente caracterizada por alterac6es fibroticas restritas a derme e/ou ao
tecido celular subcutaneo (Gaviria et al., 2014; Torok, 2013; Marsol, 2012; Leroux &
Bergero, 2011; Lo et al., 2010; Zulian et al., 2006).

Na maioria dos casos a EL é benigna e autolimitada (Careta, 2013; Zulian et al., 2005),
no entanto, a fibrose resultante da pele e dos tecidos subjacentes (subcutaneo, musculos
e tendBes) causa deformidade dssea significativa e comprometimento funcional grave

em criancgas durante o crescimento ativo (Torok & Arkachaisri, 2012).

De acordo com a literatura consultada a EL difere da ES principalmente pela auséncia
de FeR e envolvimento de orgdos internos (Gaviria et al., 2014, Romero et al., 2004;
Hawley et al., 2012; Atzeni et al., 2006). A probabilidade de esta condicao evoluir para
ES é extremamente baixa, de maneira que a sobrevida dos pacientes portadores de EL

ndo difere da sobrevida da populagdo em geral (Méacedo et al., 2008).
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As manifestagdes extracutaneas estdo frequentemente associadas as formas mais severas
de EL (Fett, 2013; Zancanaro et al., 2009), sendo que o envolvimento neurolégico,
oftalmoldgico e oral sdo caracteristicos das esclerodermias localizadas da face (ELF)
(Careta, 2013; Deshingkar et al., 2012; Jun et al., 2011; Bujan et al., 2009; Zulian et al.,
2005; Bianchini & Assencio-Ferreira, 2002).

I.  Esclerodermia Linear em Golpe de Sabre

A ELGS é uma rara e intrigante variante da EL, descrita inicialmente por Addison em
1854 (cit. in Careta, 2013; Chiang et al., 2009; Martinez et al., 2005).

O termo refere-se a uma lesdo esclerotica caracteristicamente confinada a pele (Khan et
al., 2014), isolada, de distribuicdo linear e unilateral que envolve preferencialmente a
regido frontoparietal (Romero et al., 2004; Gaviria et al., 2014; Careta, 2013; Marsol,
2012; Amaral et al., 2012; Zancanaro et al., 2009) e que faz lembrar um amolgamento
cicatricial provocado por um golpe de um sabre (Bujan et al., 2009; Morel et al, 2009;
Kantor, 2008; Atzeni et al., 2006).

As lesBes iniciais de ELGS séo substancialmente representadas por placas esclerdticas
em cor de marfim com bordos violaceos “/ilac ring” (Amaral et al., 2012; Chiang et al.,
2009; Bujan et al., 2009). A regido paramediana € mais comumente afetada
relativamente a mediana (Jun et al., 2011) e o envolvimento bilateral € muito raro
(Careta, 2013; Pekiner et al., 2006; Martinez et al., 2005).

A literatura reporta que as lesdes de ELGS podem seguir as linhas de Blaschko
(ilustracdo 4) (Gaviria et al., 2014; Careta, 2013; Marsol, 2012; Pace et al., 2010)
sugerindo que um possivel mosaicismo genético seja o fator determinante da

distribuicdo linear deste processo escleroso (Marsol, 2012).
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lustracdo 4. Linhas de Blaschko. Fonte: DermNetNZ.org

Aparentemente, todos os tecidos desde a derme, até ao 0sso (inclusive) podem estar
sujeitos a sofrer alteracbes (Kantor, 2008; Pekiner et al., 2006), contudo, o
envolvimento ésseo é caracteristico de um inicio da doengca em idades infantis
(Deshingkar et al., 2012).

O carater unilateral destas lesdes, a sua preferéncia pela regido frontoparietal e a
tendéncia para deformar o 0sso em criangas, resulta no aparecimento de uma zona
concava em forma de sulco (Golpe de Sabre) (imagem 4) (Gaviria et al., 2014; Careta,
2013; Marsol, 2012; Kantor, 2008) que, por norma, ndo se estende para as regides
abaixo da sobrancelha (Bujan et al., 2009; Bergler-Czop et al., 2009; Pekiner et al.,
2006).

Imagem 4. Lesdo de ELGS com perda de tecido subcutaneo e deformidade 6ssea. Observa-se claramente
a zona céncava em forma de sulco (Golpe de Sabre) na regido paramediana. Adaptado de: Torok, 2013.

A pele da area afetada apresenta uma consisténcia dura, firme, muitas vezes
hiperpigmantada (Careta, 2013; Marsol, 2012; Bujan et al., 2009) e caracteristicamente
0 envolvimento do couro cabeludo resulta em alopécia (imagem 5) (Careta, 2013;
Marsol, 2012; Amaral et al., 2012; Pekiner et al., 2006; Martinez et al., 2005).
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Imagem 5: Envolvimento unilateral do couro cabeludo pela ELGS resultando em alopécia local.
Adaptado de: Torok, 2013.

A particularidade inerente a ELGS reside na possibilidade da existéncia de graves
complicacdes no SNC devido a progressdo da fibrose no terco superior da face (Gaviria
et al., 2014; Amaral et al., 2012; Zancanaro et al., 2009; Bergler-Czop et al., 2009).

Eventualmente, a deformacdo pode expandir-se para a regido nasal e para a cavidade
oral podendo também alcancar o pescoco (Amaral et al., 2012; Zancanaro et al., 2009;
Bujan et al., 2009; Martinez et al., 2005; Orozco et al., 2000).

Quando ha deformidade da mandibula, pode consequentemente existir ma oclusdo
dentéria, atrofia radicular, atrasos na erupcdo dentéria e atrofia lingual ipsilateral
(Careta, 2013; Martinez et al., 2005).

A progressdo do envolvimento craniofacial pode culminar com atrofia da hemiface
correspondente (Careta, 2013; Marsol, 2012) e esta expressdo extrema de ELGS parece
ser idéntica aos casos descritos por Parry e Romberg no século XIX, designados de

atrofia hemifacial progressiva (AHP) ou SPR.

ii. Sindrome de Parry-Romberg ou Atrofia Hemifacial Progressiva
O primeiro caso de atrofia hemifacial foi descrito por Caleb Parry e publicado em 1825

(cit. in Khan et al., 2014; Sande et al., 2013; Chaves, 2013; Madasamy et al., 2012; Jun

et al., 2011). Mais tarde, Moritz Romberg (1846) através de novas apreciacOes

43



Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

caracterizou a desordem como uma sindrome (cit. in Khan et al., 2014; Sande et al.,
2013; Chaves, 2013; Patel et al., 2010).

O termo AHP surgiu em 1871, por Albert Eulemburg (cit. in Khan et al., 2014; Careta,
2013; Madasamy et al., 2012; Gonzélez et al., 2012) que interpretou a doenca como
uma condicdo degenerativa, caracterizada por uma atrofia lentamente progressiva e

unilateral, dos tecidos faciais.

Esta condicdo patoldgica danifica predominantemente o tecido celular subcutaneo e
variavelmente a pele e os musculos (Sande et al., 2013; Balan et al., 2011; Luna et al.,
2011; Rangare et al., 2011; Bujan et al., 2009) tendo preferéncia pela hemiface esquerda
(Chaves, 2013; Bianchini & Assencio-Ferreira, 2002). O acometimento bilateral é raro
mas, 5% a 10% de casos bilaterais ja foram reportados (Khan et al., 2014; Gonzélez et
al., 2012; Patel et al., 2010).

Os pacientes afetados sdo morfologicamente normais ao nascimento (Madasamy et al.,
2012), no entanto, o inicio da doenca em idades pediéatricas, revela quadros mais severos
com maior envolvimento ésseo e cartilaginoso (imagem 6) (Kumar et al., 2014; Chaves,
2013; Gonzélez et al., 2012).

As alteracbes anatdmicas da SPR impedem o potencial crescimento do tecido duro
evitando o aumento do seu tamanho durante periodos de crescimento ativo, neste
sentido, a atrofia que se inicia depois da segunda década de vida € menos percetivel

porque o crescimento facial esta quase completo (Deshingkar et al., 2012).

Imagem 6. Raro caso de SPR na hemiface direita com envolvimento dsseo severo. Adaptado de: Torok,
2013
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Apbs uma fase progressiva que pode abranger até 20 anos, 0 processo por norma
estabiliza (Oliveira et al., 2014; Gaviria et al., 2014; Madasamy et al., 2012; Rangare et
al.,, 2011; Balan et al., 2011), no entanto, as deformidades sofridas costumam ser

permanentes (Madasamy et al., 2012).

A SPR possui um espetro clinico variavel (Chaves, 2013). As areas afetadas sdo
claramente uma combinacdo dos dermatomos de atuacéo dos trés ramos (oftalmolégico,
maxilar e mandibular) do nervo trigemio (Careta, 2013; Kantor, 2008; Jun et al., 2011,
Bujan et al., 2009).

A regido mais frequentemente afetada é o 1/3 inferior da face (Khan et al., 2014; Luna
et al., 2011) manifestando-se maioritariamente ao nivel ramo mandibular (50%) e do
ramo maxilar (46,6%) (imagem 7) sendo menos comum manifestar-se na regido do
ramo oftalmico (40,6%) (Chaves, 2013).

Imagem 7. Envolvimento dos 2/3 inferiores da face. Adaptado de: Torok, 2013

O envolvimento do terco superior da face parece estar associado ao acometimento do
SNC que é observado mais frequentemente em pacientes com inicio precoce da doenca
(Careta, 2013; Maletic et al., 2010; Kantor, 2008).

A afetagdo da cavidade oral identificada em diversos casos é motivo de grande
preocupacdo (Khan et al., 2014, Chaves, 2013). As alteragOes produzidas pela SPR
incluem o desvio da boca e do nariz para o lado afetado e exposi¢do unilateral dos
dentes (quando os labios sdo afetados) (Khan et al., 2014; Deshingkar et al., 2012;
Rangare et al., 2011; Patel et al., 2010), caracteristicamente verifica-se a atrofia

ipsilateral da lingua (Oliveira et al., 2014; Gonzalez et al., 2012; Bianchini & Assencio-
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Ferreira, 2002), atrasos na erupcdo dentéaria (Rangare et al., 2011; Patel et al., 2010;
Pekiner et al., 2006), espasmos faciais associados a nevralgia do trigémio (Bianchini &
Assencio-Ferreira, 2002), hipoplasia mandibular (Deshingkar et al., 2012; Bujan et al.,
2009), disfuncdo da ATM (Khan et al., 2014; Chaves, 2013), atrofia do masséter (Balan
et al., 2011) e malformacg0es radiculares (Gaviria et al., 2014; Sande et al., 2013;
Deshingkar et al., 2012; Luna et al., 2011).

Mais do que uma preocupacdo estética, esta doenca acarreta varios problemas
funcionais e psicologicos para o paciente (Oliveira et al., 2014; Khan et al., 2014; Sande
et al., 2013; Deshingkar et al., 2012). A evolucéo continua do dano hemifacial culmina
em assimetria facial severa prejudicando gravemente a autoestima das criangas

sobretudo na adolescéncia (Chaves, 2013; Rangare et al., 2011).

A relacdo entre a ELGS e a SPR tem sido abundantemente debatida pela comunidade
cientifica desde o século XIX (Bujan et al., 2009; Lazaridou et al., 2010; Diez et al.,
2007).

Orozco—Cavarrubias e 0s seus colaboradores consideram as duas doengas como
entidades separadas devido as diferencas existentes relativamente aos achados clinicos
cuténeos e aos histopatolégicos. Segundo 0os mesmos autores, apesar de ambas serem
muito semelhantes, a esclerose cutanea, a hiperpigmentacdo e a alopécia sao
manifestadas geralmente pela ELGS enquanto que a SPR ndo desenvolve esclerose

cutanea em qualquer fase (Orozco—Cavarrubias et al., 2002 cit. in Jun et al., 2011).

Os relatos frequentes da coexisténcia de ambas as doengas no mesmo paciente podem,
torna-las muito dificeis de distinguir (Jun et al., 2011). A prevaléncia da sobreposi¢ao
de ELGS com SPR é incerta, mas foi reportado que varia entre 36,6% e 53,6%. (Jun et
al., 2011). Esta percentagem é muito superior a coexisténcia de ELGS com outras
variantes de EL (Careta, 2013) e propde a hipdtese das duas doengas compartilharem

uma patogénese similar (Gonzalez et al., 2012; Jun et al., 2011).

A presenca sucessiva e simultdnea de condic¢fes similares entre a SPR e a ELGS,

incentivou varios autores a deduzirem que, possivelmente, os pacientes com um
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diagnéstico inicial de ELGS, convertem-se com o tempo em pacientes com SPR
(Careta, 2013; Bujan et al., 2009; Kantor, 2008).

De facto, a literatura tem vindo a admitir que ambas as condi¢des sdo eventualmente
po6los do mesmo espetro patoldgico (Careta, 2013; Madasamy et al., 2012; Luna et al.,
2011; Jun et al., 2011. Na maioria das vezes os pacientes combinam diferentes graus de
atrofia e de esclerose com o comprometimento da regido frontal e também do terco
inferior da face (Gonzélez et al., 2012; Luna et al., 2011).

Lamentavelmente devido a baixa frequéncia de ambas as patologias € dificil obter
conclustes que permitam elucidar esta discussao (Bujan et al., 2009) e a resposta a esta

controveérsia continua pendente até a data.

Pode-se afirmar que tanto a ELGS como a SPR sdo formas de esclerodermia
craniofaciais estreitamente relacionadas e, muitas vezes, com manifestacdes

extracutaneas comuns (Oliveira et al., 2014; Luna et al., 2011).

2.3.1. ManifestacOes extra-cutaneas

i. Envolvimento neurolégico

Ambas as doencas, SPR e ELGS tém sido classicamente associadas as mesmas
alteracbes neuroldgicas (Bujan et al., 2009). Num estudo que envolveu 750 pacientes
com ELJ o envolvimento neuroldgico foi significativamente mais frequente em
pacientes com ELF e foi raramente reportado em pacientes com outros subtipos de ELJ
(Zulian et al., 2005).

a) Alteracbes Neuroldgicas detetadas por exame imagioldgico
Os estudos por imagem revelam que as alteracbes cerebrais sdo quase sempre

ipsilaterais e subjacentes a lesdo cutanea apresentada pela crianca (Careta, 2013;
Madasamy et al., 2012; Lazaridou et al., 2010; Bujan et al., 2009; Sartori et al., 2009).
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A figura seguinte representa a imagem radioldgica obtida por RM de um menino com
ELGS.

Imagem 8. Corte coronal da RM cerebral de um menino com ELGS, demonstrando a atrofia da calote
craniana e areas multifocais de hiperintensidade da substancia branca ipsilaterais a atrofia. Adaptado de:
Chiu et al., 2013.

b) Sinais e sintomas

O aparecimento dos sintomas pode ndo estar associado as alteracfes cerebrais detetadas
pelas técnicas de imagem (Sartori et al., 2009), isto é, as criangas podem ser
clinicamente assintomaticas mesmo que o0s resultados dos exames imagiologicos
revelem alteracbes e vice-versa (Chiu et al., 2013; Luna et al., 2011). Os preditores
clinicos da doenca intracraniana sdo limitados e a presenca de envolvimento cerebral

ndo pode ser determinada pela histéria clinica e exame fisico.

O seguinte esquema refere a frequéncia de sintomas neuroldgicos associados a SPR e
ELGS. o

EPILEPSIA
CEFALEIA SINTOMAS
DEFICES NEUROPSIQUIATRICOS
NEUROLOGICOS
FOCAIS

Esquema 2: Sintomas neuroldgicos associados a SPR e ELGS. Fontes: Zulian et al., 2005; Amaral et al.,
2012; Chiu et al., 2013.

As crises epiléticas focais tém sido relatadas como a complicacdo neuroldgica mais
comum em criangas com ELGS e/ou SPR (Deshingkar et al., 2012; Madasamy et al.,

2012; Luna et al., 2011; Rangare et al., 2011). As enxaquecas correspondem ao subtipo
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mais prevalente de cefaleia observada nestes doentes (Gaviria et al., 2014; Verma et al.,
2013; Amaral et al., 2012; Balan et al., 2011; Patel et al., 2010; Kantor, 2008).

ii. Envolvimento oftalmoldgico

As manifestacdes oftalmoldgicas sdo comuns na ELJ, particularmente em pacientes com
as formas ELGS e SPR (Gauviria et al., 2014). Na maioria das criangas 0 acometimento

ocular encontra-se ipsilateralmente ao envolvimento cutaneo (Zulian et al., 2005).

Entre as alteracBes oftalmoldgicas reportadas verifica-se um predominio da esclerose
das estruturas anexiais (palpebras, sobrancelhas, cilios e glandulas lacrimais) seguida
pela inflamacdo do segmento anterior e posterior do olho (Gaviria et al., 2014; Careta,
2013).

2.4. Manifestagdes orofaciais da esclerodermia

A integridade das estruturas orofaciais, pode ser comprometida por distarbios que
afetam a pele e/ou outros sistemas de 6rgdos (Wadhawan, 2014), como é o caso da
esclerodermia. Perante esta condi¢do, os dentes, as glandulas salivares, a lingua, o
periodonto, e o esqueleto facial estdo destinados a sofrer alteracOes estruturais e

funcionais significativas.

O reconhecimento destas alteracdes pelo médico dentista é Gtil ndo s6 na detecdo de
uma doenca de base, como também, pode indicar a gravidade das doencas sistémicas.
Além disso, tém sido registadas melhorias significativas na salde sistémica, apos o
tratamento de lesBGes orais associadas, enfatizando a importancia da saude oral no

acompanhamento de doencas sistémicas (Oyetola, 2015).
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2.4.1. Esclerodermia Sistémica difusa cutanea

A recolha de informacdo sobre as manifestacbes orais da ESJ é extremamente dificil
uma vez que os estudos publicados na literatura dentaria pediatrica sdo escassos,
provavelmente devido a baixa prevaléncia desta doenca e ao modesto conhecimento

sobre a mesma por parte dos odontopediatras.

Tai e os seus colaboradores, descreveram em 1993 as manifestagdes orofaciais de uma
menina de nove anos com ESJ, tendo encontrado nesta criangca uma reducdo acentuada
da distancia interincisal, alteracdes na mucosa oral (telangiectasias), o aumento da
largura do LP e alteracGes da lamina dura. Os mesmos autores mencionaram ainda, a
existéncia de outra crianga com ESJ, que apresentava uma reabsor¢do bilateral dos
condilos mandibulares. O caso de Tai et al., (1993) representa o primeiro (e
possivelmente o Unico) relato do aumento do espaco do LP e de alteracBes na lamina

dura na denticdo temporaria de pacientes com ESJ.

Atualmente, diversas manifestacdes orais da ES séo conhecidas em virtude das recentes

publicacGes de casos em adultos.

Estas alteracdes resultam da substituicdo do tecido normal por tecido fibrético ou da
deposicdo de colagénio em torno de estruturas como nervos ou tecidos endoteliais
(Klasser et al., 2007).

i. Alteragdes faciais

Devido a fibrose cutanea, os pacientes com ES, possuem uma pele facial dura e esticada
que favorece a perda de expressdao “cara de Mona Lisa” ou “cara semelhante a uma
mascara”. A atrofia da asa do nariz e a atrofia labial, juntamente a proeminéncia dos
incisivos superiores promovem uma “mauskopf appearance” (face de rato - traducgdo
livre) (Bali et al., 2013; Torok, 2013; Singh et al., 2011; Magro, 2009; Albilia et al.,
2007; Atzeni et al., 2006).

A fibrose progressiva da musculatura perioral, labios e bochechas causa microstomia e

consequentemente, a diminuicdo da capacidade de abertura da boca. Esta situagdo pode
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ainda ser agravada pelo envolvimento concomitante das estruturas da ATM (Rahpeyma
etal., 2013; Bali et al., 2013; Singh et al., 2011; Chu et al., 2011; Pereira et al., 2009).

A microstomia é definida como uma distancia interlabial inferior a 45 mm ou uma
distancia interincisal inferior a 40 mm, sendo que numa microstomia grave, a distancia

interincisal € inferior a 30 mm (Yuen et al., 2013b).

Bianchini (2000) refere que uma amplitude de abertura de boca inferior a 35 mm na
crianga é um sinal de possiveis problemas musculares e/ou articulares (cit. in Cattoni &
Fernandes, 2005).

A par do sofrimento psicolégico secundario a desfiguracdo facial, a microstomia
desencadeia multiplas sequelas funcionais como a dificuldade na mastigagdo e na
fonética (Yuen et al., 2013b, Meiri, 2002) A retracdo labial grave promove uma
incapacidade de fechar naturalmente os labios, suscitando o desenvolvimento de uma

respiracdo predominantemente bucal (Alantar et al., 2011).

A limitacdo no movimento de abertura da boca pode inviabilizar a ado¢do de medidas
de higiene oral (HO) adequadas, bem como, a realizacdo de tratamentos dentarios
necessarios, estando naturalmente associada a uma elevada prevaléncia de cérie dentaria
em pacientes com ES (Yuen et al., 2013b, Klasser et al., 2007; Meiri, 2002).

ii. Alteracdes na mucosa oral, lingua, palato e masculos

O envolvimento muscular na ES deve-se ao proprio processo escleroso da doenca que
inclui fendmenos isquémicos (Anbiaee & Tafakhori, 2011; Marcucci & Abdala, 2009).
No que diz respeito a morfologia muscular esta relatado que os pacientes com ES
apresentam graus elevados de atrofia do masséter e que esta atrofia também pode
resultar da falta de funcdo da ATM (Marcucci & Abdala, 2009).

A fibrose da mucosa oral, da lingua e do palato mole, traduz-se numa perda de
elasticidade e diminuicdo da mobilidade destas estruturas. Simultaneamente, a atrofia
muscular prejudica o desempenho de fungbes essenciais como a mastigagdo e a

degluticdo promovendo dificuldades adicionais na fonética, alteracbes do paladar e
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sintomas de disfagia (Manhaes Junior et al., 2012; Singh et al., 2011; Alantar et al.,
2011; Marcucci & Abdala, 2009).

A hipomobilidade da lingua, para aléem das dificuldades que acarreta em termos
funcionais, condiciona significativamente, a prestacdo de cuidados médico-dentarios

nestes pacientes (Rahpeyma et al., 2013).

As telangiectasias na mucosa oral parecem ser relativamente comuns entre 0s pacientes
com ES (Chu et al., 2011; Marcucci & Abdala, 2009). Manifestam-se como pequenas
manchas vermelhas devido a dilatacdo de capilares, e causam sobretudo problemas
estéticos (Chu et al., 2011). Num estudo sobre a avaliacdo da saude oral em pacientes
com ES, Chu et al., (2011) encontraram telangiectasias no bordo lateral da lingua e na
mucosa jugal da maioria dos pacientes observados.

iii. Alteracdes no ligamento periodontal

O alargamento extremo do espago do LP (duas a quatro vezes o tamanho normal) foi
relatado pela primeira vez por Staphne e Austin (1944) como um defeito caracteristico
da ES (cit. in EI-Gridly, 1990).

Gonzale e Coleman (1999) assim como Mehra (2008) afirmam que o aumento da
sintese de colagénio provoca um aumento do volume do LP e o alargamento do espaco
por ele ocupado (cit. in Chu et al., 2011; Anbiaee & Tafakhori, 2011).

Esta condicdo periodontal pode afetar tanto os dentes anteriores como 0s posteriores,
embora seja normalmente mais pronunciada em torno dos dentes posteriores
(Rahpeyma et al., 2013; Singh et al., 2011; Anbiaee & Tafakhori, 2011). Tal condi¢ao
pode ser explicada pelo facto destes dentes suportarem forcas mastigatorias mais
intensas, necessitando, portanto, de um LP mais largo e de um maior espagco para o

acomodar (Rahpeyma et al., 2013).

Com aumento do volume o LP exerce uma pressédo adicional sobre os dentes e sobre o

0sso alveolar, mesmo assim, a maioria dos autores revela que a lamina dura permanece
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intacta, ndo existindo normalmente alteracbes da mobilidade dentéria (Anbiaece &
Tafakhori, 2011; Chu et al., 2011).

Tai et al., (1993) repararam que a menina de nove anos com ESJ apresentava o LP e a
lamina dura alterados, mas concluiram que esta complicacdo ndo necessitaria de

nenhuma intervencao.

Iv. Hipofuncéo das glandulas salivares

A saliva humana é uma mistura complexa de fluidos orais oriundos de glandulas
salivares major e minor e de fontes ndo glandulares como o fluido crevicular,

microorganismos orais e células hospedeiras (Cunha-Cruz et al., 2013).

Apesar de ndo terem sido encontradas referéncias sobre as alteracdes salivares em
criancas com ES, a hipofuncdo salivar foi observada em adultos com a mesma doenca
que se queixavam frequentemente de xerostomia (Yuen et al, 2013a; Singh et al., 2011;
Chu et al., 2011).

A taxa de fluxo salivar reduzida em pacientes com ES &, em parte, devida a processos
fibroticos nas glandulas salivares (Manhaes Janior et al., 2012; Alantar et al., 2011; Chu
et al., 2011) podendo estar eventualmente associada ao desenvolvimento secundario da

sindrome de Sjogren (Rahpeyma et al., 2013; Chu et al., 2011).

Esta diminuicdo da producéo salivar aumenta a suscetibilidade destes pacientes a carie
dentaria, doenca periodontal (DP) e infe¢cdes fungicas (Rahpeyma et al., 2013; Yuen et
al, 2013 a; Singh et al., 2011; Chu et al., 2011), sendo também uma causa comum de
halitose (Rahpeyma et al., 2013; Chu et al., 2011).

Além disso, os episddios de RGE exibidos por estes doentes, associados a
hipossalivacéo, resultam em lesdes de erosdo dentaria graves e em hipersensibilidade
dentinaria (Manhdes Junior et al., 2012; Alantar et al., 2011; Tolle, 2008; Albilia et al.,
2007).
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v. Doencas orais

Os pacientes com ES possuem um risco aumentado de desenvolver DP, carie dentaria,
Ulceras orais e infecdes fangicas (Chu et al., 2011). A elevada prevaléncia destas
doencas esta principalmente relacionada com a hipofuncgéo salivar e com a dificuldade
de higienizacdo da cavidade oral em virtude da microstomia e da deformidade manual
verificada nestes pacientes (FeRe esclerodactilia com contraturas em flexao) (Yuen et
al., 2014a; Rahpeyma et al., 2013; Alantar et al., 2011; Pereira et al., 2009).

A gengivite e a periodontite na ES podem estar relacionadas a alteracbes da
microcirculacdo (devido a fibrose vascular) nos tecidos periodontais (Yuen et al.,
2014a; Alantar et al., 2011; Meiri, 2002; Chu et al., 2011).

Além disso, certas classes de medicamentos (anti-inflamatdrios, imunossupressores,
anti-hipertensivos) usados para tratar as complicacdes da ES, na presenca de fatores
locais, sdo conhecidos por provocar o desenvolvimento de hiperplasia gengival e reduzir
a resposta inflamatoria periodontal (Al-Ghutaimel et al., 2014; Yuen et al., 2014a;
Pereira et al., 2009).

Os pacientes adultos com ESdc demonstraram um alto risco de inflamagdo gengival
(Yuen et al., 2014), apresentando frequentemente perda do nivel de inser¢cdo com

maultiplas areas de recessdo gengival (Rahpeyma et al., 2013; Pereira et al., 2009).

De acordo com a American Academy of Periodontology corroborando a AAPD (2014-
2015), as criangas com um diagnostico clinico de periodontite como uma manifestacdo
de doenca sistémica, possuem anomalias funcionais ao nivel dos neutrofilos e/ou de

outras células do sistema imunoldgico.

O predominio de infeces flngicas (candidiase oral) em adultos com ES também foi
reportado. Postula-se que, a dismotilidade esofagica sofrida por estes pacientes favoreca
0 seu aparecimento, assim como, a diminuicdo do fluxo salivar (Rahpeyma et al., 2013;
Meiri, 2002).
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O aparecimento de Ulceras orais é frequente devido ao RGE e a utilizacdo de certos
medicamentos como 0 MTX (Alantar et al., 2011; Anbiaee & Tafakhori, 2011).

vi. Reabsorcdo dssea

A reabsorcdo 6ssea mandibular € um achado caracteristico de pacientes com ESdc
(Alantar et al., 2011; Anbiaee & Tafakhori, 2011). Os mecanismos responsaveis pela
osteolise da mandibula nestes pacientes ainda sdo pouco compreendidos (Alantar et al.,
2011).

As reabsorcdes mandibulares normalmente bilaterais, bem demarcadas e relativamente
simétricas, tém sido verificadas na ES nas areas de fixa¢do dos musculos da mastigacao
(Rahpeyma et al., 2013; Anbiaee & Tafakhori, 2011; Marcucci & Abdala, 2009; Tai et
al., 1993).

O angulo da mandibula é o local mais comummente afetado, seguido do condilo,
apofise corondide e bordo posterior do ramo da mandibula (Rahpeyma et al., 2013;
Manhaes Janior et al., 2012; Doucet & Morrison, 2011).

Tai et al., (1993) reportaram 0 caso de uma crianga com ES que apresentava uma
reabsorcao bilateral dos condilos mandibulares. A oste6lise condilar bilateral pode
desencadear mordida aberta anterior (Rahpeyma et al., 2013; Doucet & Morrison,
2011).

Dor, sensibilidade pré-auricular, distirbios oclusais e sons articulares sdo sinais e

sintomas muito comuns na presenca de perda 6ssea (Rahpeyma et al., 2013).

As areas de reabsor¢do mandibular sdo motivo de grande preocupacgdo pois aumentam o
risco de fraturas mandibulares, particularmente durante extracdes dentarias, além de
promoverem condic¢Bes dolorosas como a nevralgia do trigémio (Bali et al., 2013; Singh
etal., 2011; Tolle, 2008).
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vii. Disfuncdo da ATM e nevralgia do trigémio

A disfuncdo da ATM na ES pode estar relacionada com as alteragdes macroscopicas na
mandibula, que incluem a atividade osteolitica ao nivel do processo coronoide, condilo,
angulo e ramo mandibular, bem como o envolvimento dos tecidos moles em torno da
articulacdo (Manhaes Junior et al., 2012; Singh et al., 2011). Estas alteracGes podem
resultar em dor articular e edema devido a tendinite e a sinovite, condicionando 0s

movimentos mandibulares (Manhaes Janior et al., 2012).

A nevropatia trigeminal na ES esta associada a deposicdo de colagénio em torno do
nervo (causando compressao) e/ou a reducédo da vascularizacao do proprio nervo (Tolle,
2008). A dor de cabeca tem sido uma queixa frequente entre os pacientes com ES,
principalmente do tipo enxaqueca (Manhaes Junior et al., 2012).

viii. Alteracdes na cicatrizacdo

A capacidade de cicatrizacdo de feridas, como um processo bioldgico natural do corpo
humano, é conseguida por meio de quatro fases essenciais e altamente programadas:
hemostasia, inflamacdo, proliferacdo e remodelacdo (Johnson et al., 2014; Guo &
DiPietro, 2010; Mendonca & Coutinho-Netto, 2009).

A ES pode interferir negativamente no processo de cicatrizagcdo da mucosa oral, (Bali et
al., 2013; Singh et al., 2011) uma vez que a vasculopatia associada a esta doenca causa
uma reducdo no calibre dos vasos conduzindo a uma regulacdo anormal do fluxo

sanguineo (Fleming et al., 2014; Garza-Rodriguez et al., 2013).

A diminuicdo do fornecimento de sangue rico em oxigénio aos tecidos conduz a um

estado prolongado de hipoxia atrasando o processo de cicatrizacdo (Sen, 2010).

Por outro lado, um ambiente humido baseado em saliva no local da lesdo favorece a
taxa de cicatrizacdo (Johnson et al., 2014), no entanto, os pacientes com ES
vulgarmente apresentam hipofuncgéo das glandulas salivarares (Yuen et al, 2013 a; Singh

etal., 2011; Chu et al., 2011) prejudicando, adicionalmente, o processo de cicatrizagéo.
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2.4.2. Esclerodermias Localizadas da Face

O primeiro relato sobre as manifestacdes orais das ELF foi realizado por Looby &

Burket em 1942. Os autores descreveram o caso de uma menina de oito anos que

apresentava um atraso evidente na erupcdo do incisivo central superior e uma mucosa

oral com um “aspeto de tecido cicatricial”. Duas décadas depois, Hoggins & Hamilton

(1969) descreveram um caso similar (cit. in Tang et al., 2012). Desde entdo, pouco se

tem escrito sobre os aspetos orais das ELF (particularmente sobre a ELGS) na literatura

dentéria pediatrica. O seguinte quadro, destaca algumas das publicacbes mais recentes
sobre os achados orais da ELGS e da SPR, tendo por base o trabalho de Tang et al.,

(2012).
Autor/ Caso Subtipo Manifestacdes orais
Ano de ELJ
1 caso: Recessdo gengival superior direita, mobilidade dos
Baxteret | F* 12 | ELGS na | incisivos superiores (lado direito); Exame radiografico:
al., anos face perda éssea na regido antero-superior da maxila (lado
(2001) direita direito)
Marzano
etal, 7casos | ELGSe | Anomalias dentérias, ma olcusdo e alteracfes na lingua
(2003) SPR
Kurian | 2 casos: Atrofia das papilas filiformes no lado esquerdo da
etal., M** SPR na | lingua, constricdo do palato, distirbios na erupgdo do
(2003) | 15 anos | face segundo molar e segundo pré-molar esquerdos
e F, 14 | esquerda
anos
ELGS na
Pekiner | 1 caso: face Desvio da linha média dentéria para o lado esquerdo;
etal., M** 4 | esquerda | atrofia do lado esquerdo da lingua.
(2006) anos
Herrick ELGS,
etal., 3 casos SPRe | Envolvimento da boca, dentes e gengiva
(2011) Morfeia
Mista

* F: género feminino; **M: género masculino.
Tabela 7. Manifestaces orais das ELF. Fonte: Tang et al., 2012.
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i. Desenvolvimento craniofacial e alteracfes dentarias

Nos paciente com SPR e/ou ELGS apesar de a puberdade estimular o crescimento
facial, a area afetada pela doenca permanece do mesmo tamanho. O processo patolégico
inibe o crescimento de uma regido facial de modo que, os seus efeitos debilitantes
tornam-se mais percetiveis a medida que avanca o desenvolvimento craniofacial
(Grippaudo et al, 2004).

Assim sendo, quanto mais precoce for o inicio da doenca maior sera o
comprometimento 6sseo (Madasamy et al., 2012; Diez et al., 2007; Espindola et al.,
2005). A diminuicdo da altura do ramo da mandibula, a hipoplasia maxilar, a perda da
proeminéncia do angulo gonico e o encurtamento do corpo da mandibula séo defeitos
0sseos verificados constantemente em criangas acometidas pela SPR e/fou ELGS
(Oliveira et al., 2014; Madasamy et al., 2012; Deshingkar et al., 2012; Bujan et al.,
2009). Por outro lado, quando estas doencas apresentam um inicio mais tardio, apds os
quinze anos de idade, espera-se que as suas repercussGes sejam observadas

exclusivamente ao nivel dos tecidos moles (Oliveira et al., 2014).

Nos pacientes com SPR e/ou ELGS a funcdo articular torna-se assimétrica, uma vez
que, o crescimento mandibular é restringido do lado afetado da face. Neste sentido, a
mandibula desviar-se-4 para o lado afetado durante o movimento de abertura. O
encurtamento do ramo e do corpo mandibular desse lado, resulta ainda numa inclinagédo
do plano oclusal (Pekiner et al., 2006; Grippaudo et al, 2004; Bianchini & Assencio-
Ferreira, 2002; Janson, 1998).

Da ocorréncia destas sequelas, desenvolvem-se nestes pacientes graves anomalias de
oclusdo, como mordida aberta anterior e mordida cruzada unilateral posterior
(Madasamy et al., 2012; Deshingkar et al., 2012; Bujan et al., 2009; Pinheiro et al.,
2005; Espindola et al., 2005; Bianchini & Assencio-Ferreira, 2002).

Um caso de mordida cruzada anterior foi também reportado por Oliveira et al., (2014)

numa menina de oito anos com SPR.
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A mordida cruzada unilateral posterior (imagem 9) estad geralmente associada a uma
posicdo forgada, na qual a mandibula se desvia lateralmente para a posicdo de maxima
intercuspidacdo, durante o movimento de fecho (Janson, 1998), mas também foi
relacionada a hipoplasia maxilar (Reddy et al., 2012; Deshingkar et al., 2012; Pinheiro
et al., 2005).

A mordida aberta anterior tem sido descrita como uma consequéncia da hipoplasia do
maxilar superior e da erupcdo dentaria ligeiramente atrasada (Madasamy et al., 2012,
Grippaudo et al, 2004, Janson, 1998).

Adicionalmente, nas criancas com SPR e/ou ELGS ¢ frequente a retencdo prolongada
dos dentes temporarios, as malformacdes radiculares (raizes atréficas), os apinhamentos
dentérios e os diastemas (imagem 9) do lado facial afetado por estas doencas (Oliveira
et al., 2014; Deshingkar et al., 2012; Madasamy et al., 2012; Pekiner et al., 2006;
Pinheiro et al., 2005; Espindola et al., 2005), contribuindo também, para a maior

ocorréncia de anomalias de oclusao entre estes pacientes.

Imagem 9. Mordida cruzada unilateral posterior (direita), diastema interincisivo e apinhamento dentario
numa paciente pediatrica com SPR. Adaptado de: Madasamy et al., 2012.

Foram ainda reportadas anomalias de desenvolvimento dentario, nomeadamente,
oligodontia, microdontia e dilaceracbes (Reddy et al., 2012). Em alguns casos,
reabsorcGes radiculares também foram verificadas (Tang et al., 2012; Pekiner et al.,
2006; Pinheiro et al., 2005; Grippaudo et al, 2004).

ii. AlteragOes nos tecidos moles
A pele e o tecido subcuténeo tornam-se mais finos e os musculos (faciais, da mastigacao

e lingua) apresentam um tamanho diminuido do lado facial afetado (Gonzélez et al.,
2012; Deshingkar et al., 2012; Madasamy et al., 2012; Espindola et al., 2005).
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O desenvolvimento deficiente das estruturas 6sseas é acompanhado pelos tecidos moles,
podendo esta situacdo levar ao desenvolvimento de processos adaptativos para garantir

uma funcdo adequada apesar da deficiéncia instalada (Janson, 1998).

No processo mastigatorio, além dos musculos da mastigacdo, é de grande importancia a
participacdo da lingua, dos bucinadores e de outros musculos da mimica facial, no
direcionamento dos alimentos para a face oclusal dos dentes posteriores (Bianchini,
1998 cit. in Fernandes, 2001).

Alguns autores postulam que os muasculos da mastigacao, apesar de atrofiados, realizam
as suas func@es basicas, tendo em conta que as suas a¢fes nos processos de mastigacdo
e de degluticdo estdo adaptadas as condicdes estruturais existentes (Gonzélez et al.,
2012; Deshingkar et al., 2012; Madasamy et al., 2012; Espindola et al., 2005).

Os pacientes com SPR e/ou ELGS apresentam caracteristicamente uma atrofia unilateral
da lingua (imagem 10) (Chaves, 2013; Deshingkar et al., 2012; Bujan et al., 2009;
Pekiner et al., 2006; Bianchini & Assencio-Ferreira, 2002).

Imagem 10. Atrofia unilateral da lingua num paciente pediatrico com ELGS. Adaptado de: Pekiner et al.,
2006.

Num estudo realizado por Bujan e seus colaboradores em 2009, seis dos catorze
pacientes pediatricos avaliados apresentavam atrofia lingual unilateral. Desses seis,
quatro tinham diagndstico de ELGS, um de SPR e outro tinha sobreposi¢do das duas

condicBes patoldgicas.

Apesar da evidéncia da assimetria lingual, na literatura ndo existem registos de
alteracbes do paladar nem da sensibilidade da lingua nestes pacientes, no entanto,
Bianchini e Assencio-Ferreira publicaram em 2002 o caso de uma paciente pediatrica
com SPR que apresentava atrofia unilateral da lingua e distor¢do nos fonemas silibantes
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s” e “z” por elevagdo da parte média/posterior da lingua e escape de ar lateral,

acompanhados por um desvio mandibular para o lado afetado pela doenca.

A mucosa oral e a gengiva nestes pacientes, aléem de apresentarem um aspeto
tendencialmente esbranquicado e endurecido (Bianchini & Assencio-Ferreira, 2002),
ndo tem revelado outras alteragdes significativas, contudo, foram registados casos de
recessdo gengival localizada em algumas criancas acometidas pela ELGS (imagem 11)
(Tang et al., 2012; Orozco et al., 2000).

Imagem 11. Recessdo gengival localizada numa paciente pediatrica com ELGS. Adaptado de: Orozco et
al., 2000.

iii. ManifestacOes orais adicionais

Outras manifestacOes graves ocasionadas pela SPR e pela ELGS, como espasmos do
masséter, espasmos faciais relacionados com a nevralgia do trigémio e parestesias
faciais, ndo tém sido observadas em pacientes pediatricos, no entanto, com o avancar da
idade, a condicdo clinica destes pacientes pode progredir para quadros médicos mais
graves, sendo que, estas alteracBes ja foram verificadas na populacdo adulta (Verma et
al., 2013; Sande et al., 2013; Gonzalez et al., 2012; Lazaridou et al., 2010; Bianchini &

Assencio-Ferreira, 2002).

2.4.3. Efeitos adversos ao tratamento da esclerodermia

Alguns dos medicamentos usados no tratamento da esclerodermia podem ser
responsaveis por eventos adversos que envolvem a mucosa oral, a gengiva, a lingua e 0s

dentes.
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Os bloqueadores dos canais de célcio (em especial a NDP), tém sido associados a
hiperplasia gengival. A hiperplasia gengival desenvolve-se meses apds o inicio da
terapia, é usualmente generalizada e esta, em parte, associada a ndo adocdo de medidas
de HO adequadas (Alantar et al., 2011; Singh et al., 2011; Scully & Bagan-Sebastian,
2004; Tack & Rogers, 2002).

Tem sido também descrito que o uso prolongado de CTC sistémicos favorece o
aparecimento de infecdes na cavidade oral, principalmente de candidiase oral (Alantar
etal., 2011; Scully & Bagan-Sebastian, 2004; Tack & Rogers, 2002).

A CFF é normalmente prescrita para as criangas que apresentam DIP. Entre os eventos
adversos associados a CFF, o risco de infecdo estd aumentado (Alantar et al., 2011) e 0
desenvolvimento dentario pode ser afetado (calcificacdo incompleta dos dentes,
hipoplasia do esmalte, raizes dentarias finas e fecho prematuro dos apices radiculares)
(Juliani, 2013).

O MTX usualmente prescrito, tanto na ES como na ELGS e/ou SPR, pode conduzir ao
aparecimento de Ulceras orais, embora, estas apenas ocorram na auséncia de tratamento
complementar com acido fdlico (Alantar et al., 2011; Scully & Bagan-Sebastian, 2004;
Tack & Rogers, 2002; Pedrazas et al., 2010). A administracdo de &cido folico previne a
toxicidade do MTX sem interferir na a sua eficacia (Pedrazas et al., 2010).

Os pacientes tratados com MTX devem evitar a toma de alguns farmacos, tais como,
penicilina e o ibuprofeno uma vez que aumentam a sua toxicidade. O protdxido de azoto
(usado na sedacdo consciente) aumenta os efeitos anti-folato do MTX potenciando o seu
mecanismo de acdo, de modo que a sua utilizacdo concomitante, deve ser evitada
(Alantar et al., 2011; Pedrazas et al., 2010; Deeming et al., 2005; Scully & Bagan-
Sebastian, 2004; Tack & Rogers, 2002).

Os IECAs, utilizados para o tratamento da CRE podem produzir edema, xerostomia e
alteracdes do paladar (Scully & Bagan-Sebastian, 2004; Tack & Rogers, 2002).
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A utilizacdo dos inibidores da bomba de protdes como o lansoprazol, associados a
alguns antibioticos como a amoxicilina, pode ocasionar o desenvolvimento de Ulceras

orais, descoloracdo da lingua e glossite (Scully & Bagan-Sebastian, 2004).

2.5. Saude Oral - Prevencao

i. Pacientes com esclerodermia sistémica

A finalidade das estratégias preventivas no ambito da saude oral do paciente com ES

reside fundamentalmente no controlo das infecdes orais.

O reforco das medidas de HO, a préatica de exercicios de alongamento orofaciais e a
estimulacdo da secrecdo salivar, juntamente com acGes educativas e a uma avaliagdo
médico-dentéria periddica sdo medidas cruciais para a preservacao da salde oral destes
doentes (Lauritano et al., 2011; Alantar et al., 2011).

A deformidade manual, a microstomia e as condi¢bes psicossociais (sentimentos
depressivos) afetam negativamente o correto desempenho da HO por parte dos mesmos,
assim como, a sua motivacdo e colaboracdo para a prestacdo de cuidados médico-
dentarios (Yuen et al., 2013a).

Neste sentido, 0 médico dentista deve elucidar o paciente sobre as diferentes técnicas de
escovagem dentaria e os diversos instrumentos de HO que tem ao seu dispor, adaptados
as suas necessidades, de modo a minimizar as barreiras fisicas a realizacdo dos seus
autocuidados em saude oral (Yuen et al., 2013a; Yuen et al., 2012; Alantar et al., 2011;
Tolle, 2008).

Para a maioria destes doentes envolver o fio dentario em redor dos dedos e manipula-lo

entre os dentes € muito complicado, principalmente durante o FeR ativo (Tolle, 2008).

A utilizacdo de aplicadores de fio dentario ¢ uma medida mais eficaz nestes doentes no

sentido de facilitar a adesd@o ao seu uso regular (Yuen et al., 2013a; Yuen et al., 2012).
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As escovas dentarias elétricas devem ser indicadas de modo a compensar a falta de
destreza manual e a amplitude de abertura de boca destes pacientes, uma vez que,
possuem um cabo mais largo e uma cabeca de tamanho reduzido, melhorando
significativamente o controlo da PB (Yuen et al., 2013a; Yuen et al., 2012; Alantar et
al., 2011; Tolle, 2008).

Também as escovas dentarias unitufo podem representar uma mais-valia para a

higienizacdo dos dentes do setor posterior (Tolle, 2008).

O uso de pastas dentifricas fluoretadas, de solu¢Bes de bochecho antimicrobianas (sem
alcool) e a aplicacio moderada de fluoreto de sodio (FS) topico, sdo medidas
importantes a adotar para a prevencao da carie dentéria e da DP. Advertir o paciente
para evitar a ingestdo de alimentos &cidos é essencial, ajudando a diminuir o RGE e a
erosdo dentéria (Yuen et al., 2013a; Yuen et al., 2012; Lauritano et al., 2011; Alantar et
al., 2011; Tolle, 2008).

Recentemente a AAPD reconheceu os beneficios do uso do xilitol nas estratégias
preventivas da cérie dentaria e na manutencao da salde oral de criancas, adolescentes e

de pacientes com necessidades especiais (AAPD, 2014-2015).

Este edulcorante esta, atualmente, disponivel em diversas apresentacdes (gomas,
pastilhas, pastas dentifricas, solu¢bes de bochecho, etc). A sua apresentacdo sob a forma
de gomas de mascar tem demonstrado uma eficécia satisfatdria como agente preventivo
da cérie dentaria (AAPD, 2014-2015).

Apesar do efeito promissor como agentes anti-carie, as gomas de xilitol podem nédo ser
uma opcdo valida para os pacientes com ES, dado que, uma proporcdo destes doentes
apresenta fendmenos de osteolise, desordens da ATM e neuropatia trigeminal,
condi¢cBes que podem propiciar 0 surgimento de dor facial durante movimentos

mastigatdrios prolongados (Yuen et al., 2014b).

Nesta populagéo de pacientes, a incorporacgdo de xilitol em solu¢des de bochecho pode
ser mais vantajosa (Yuen et al., 2014b).
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Yuen et al., (2014b) demonstraram que o efeito das gomas de xilitol sobre os niveis
totais de Streptococcus Mutans (SM) na saliva de adultos com ES, ndo difere

significativamente do efeito produzido pelas solucdes de bochecho com xilitol.

A aplicacdo de selantes de fissuras, a implementacdo de medidas profilaticas pelo
profissional de salde e as recomendacOes dietéticas sdo também procedimentos

fundamentais para o controlo das doencas orais na ES (Lauritano et al., 2011).

Medidas preventivas, tais como, a realizacdo de exercicios de alongamento orofaciais
demonstraram-se efetivas contra a progressdo da microstomia em pacientes com ES
(Yuen et al, 2013b; Alantar et al., 2011; Singh et al., 2011; Chu et al., 2011; Tolle,
2008; Albilia et al., 2007).

Pizzo et al., (2003) descreveram a eficacia dos exercicios de alongamento no aumento
da distancia interincisal em pacientes com limita¢fes graves na capacidade de abertura
da boca. Entre os dez pacientes avaliados em dezoito semanas, todos apresentaram
melhorias nas fun¢des de mastigacdo e de fonacdo, assim como, na sua capacidade de

higienizacdo oral (cit. in Yuen et al, 2013b; Alantar et al., 2011).

Recentemente, Yuen e colaboradores (2013b), estudaram o efeito dos exercicios de
alongamento orofaciais na capacidade abertura oral em pacientes adultos com ES.

Um dos exercicios implementados pelos autores consistia na colocacdo do polegar
direito no canto da boca do lado esquerdo e o polegar esquerdo no canto da boca do
lado direito, esticando simultaneamente ambos os lados na horizontal. Os pacientes
foram instruidos a permanecer nesta posi¢cdo durante 15 a 20 segundos e a descansar

cerca de 10 segundos, antes de repetir o processo (Yuen et al, 2013b).

Trés meses depois, 0s pacientes submetidos a pratica de exercicios, foram avaliados e
obtiveram melhorias significativas na capacidade de abertura da boca (Yuen et al,
2013Db).

Os mesmos autores concluiram que recomendagdes para a pratica de simples exercicios

de alongamento orofaciais em casa, podem ser eficazes a longo prazo, principalmente,
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quando nenhuma monitorizacgao (fisioterapia) pode ser implementada, nestes pacientes
(Yuen et al, 2013D).

Tolle (2008), numa revisdao de consideracdes sobre a esclerodermia dedicada aos
higienistas orais, descreveu um exercicio de alongamento oral muito simples, que pode

ser facilmente executado a qualquer hora pelos pacientes com ES:

a) Fazer um “O” com a boca;
b) Sorriso, careta, sorriso, careta;
c) Abrira boca o maximo que puder, e esticar tanto quanto possivel;

d) Praticar lentamente 0s exercicios acima propostos dez vezes por dia.

Relativamente aos efeitos resultantes da hipofungdo salivar, os mesmos podem ser
atenuados com o uso de agentes colinérgicos, capazes de estimular o tecido glandular
que ndo foi afetado pela ES, por exemplo a pilocarpina (Yuen et al., 2013a; Lauritano et
al., 2011; Alantar et al., 2011; Tolle, 2008).

Substitutos salivares a base de carboximetilcelulose, &cido poliacrilico e mucina
também podem ser Uteis pois possuem propriedades quimicas e uma viscosidade
semelhante a da saliva (Lauritano et al., 2011; Tolle, 2008). Além disso, aqueles que
incluem fldor bem como ides de célcio e de fosforo na sua composi¢do, podem
proporcionar um beneficio adicional ao paciente com ES devido as propriedades de

remineralizacdo (Tolle, 2008).

A recorréncia de candidiase oral pode ser controlada com a prescri¢do de antifungicos

topicos como o miconazol (Lauritano et al., 2011).

Consultas periddicas sdo fundamentais para controlar a infe¢do oral e para prevenir a
realizacdo de tratamentos dentarios invasivos que exijam um atendimento demorado,
tendo em conta que estes pacientes ndo conseguem permanecer muito tempo de boca
aberta (Tolle, 2008).
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ii. Pacientes com esclerodermias localizadas da face

As criancas com uma aparéncia dentofacial dita normal, sdo consideradas mais
atraentes, resultando, quase invariavelmente, numa maior aceitacdo social (Fonte et al.,
2008). Na infancia, os problemas de aceitagdo social podem afetar negativamente a
autoestima das criancas prejudicando o seu desenvolvimento a curto, médio ou longo
prazo (Fonte et al., 2008).

Os pacientes com SPR e/ou ELGS sofrem obstinadamente de egodistonia e de bullying

devido a deformacéo hemifacial que apresentam (Tolkachjov et al., 2015).

Alguns estudos pertinentes, como o de Raposo-do-Amaral et al., (2014), tém defendido
a necessidade de intervencdes cirdrgicas craniofaciais em idades juvenis, no sentido de

evitar uma amplificacdo destes efeitos psicossociais.

No entanto, segundo revisdes bibliogréficas recentes, ndo existe consenso relativamente

ao momento ideal para corrigir cirurgicamente a deformidade facial destes pacientes.

Face ao conhecimento atual, a fase clinica (ativa ou estabilizada) é considerada um
aspeto relevante para o tratamento cirirgico da SPR e/ou ELGS (Tolkachjov et al.,
2015; Torok, 2013; Deshingkar et al., 2012; Madasamy et al., 2012; Zancanaro et al.,
2009; Pinheiro et al., 2005).

Tradicionalmente, os procedimentos cirurgicos tém sido efetuados ap6s a estabilizacéo
da doenca (entre os 18 e os 20 anos de idade) a fim de evitar os defeitos de intervencdes
cirurgicas repetidas, as recidivas, e ainda, pela necessidade de uma base esquelética
estavel (Tolkachjov et al., 2015; Oliveira et al.,, 2014; Deshingkar et al., 2012;
Madasamy et al., 2012; Espindola et al., 2005; Pinheiro et al., 2005; Grippaudo et al.,
2003).

Sendo a intervencdo cirurgica adiada até uma fase clinica tardia, o desenvolvimento
mandibular adequado e o paralelismo dos planos faciais podem ser estimulados e
monitorizados pela ortopedia funcional e pela ortodontia (Tolkachjov et al., 2015;
Madasamy et al., 2012; Espindola et al., 2005; Grippaudo et al., 2003).
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Nestes doentes, o principal objetivo destas modalidades terapéuticas intercetivas
consiste em promover a simetria facial, estimulando os centros de crescimento que néo
estdo diretamente envolvidos no processo patoldgico. Sem qualquer tipo de intervencgéo
ortopédica durante o crescimento craniofacial, a mandibula tornar-se-ia assimétrica,
com o ramo e o condilo menos desenvolvidos no lado afetado pela doenca (Grippaudo
etal., 2004).

Os aparelhos funcionais devem ser usados em periodos de crescimento significativo
como acontece durante a puberdade. Porém, é de realcar que os surtos de crescimento
puberal (SCP) dependem do género e variam relativamente a idade cronoldgica do
paciente (Sidlauskas et al., 2005).

Normalmente, no sexo feminino, o SCP inicia-se entre 0os 10 e 0s 12 anos de idade. No

sexo masculino, esta fase ocorre entre os 12 e os 14 anos (Sidlauskas et al., 2005).

A compreensdo dos padrdes de desenvolvimento da crianca € um dos pré-requisitos
essenciais para o sucesso dos cuidados ortopédicos e ortoddnticos (Sidlauskas et al.,
2005).

Grippaudo et al., (2004) e Espindola et al., (2005) determinaram os Varios objetivos
destas terapias em pacientes com SPR, onde incluiram:

a) Alcancar um equilibrio psiquico e neuromuscular;
b) Nivelar o plano oclusal;

c) Eliminar diastemas interincisivos;

d) Manter uma relacdo maxilomandibular estavel;

e) Centralizar as linhas médias.

No estudo de Grippaudo e colaboradores em 2004, as duas criancas com SPR que
receberam dispositivos ortopédicos e ortodonticos apresentaram (ap0s seis anos)
melhorias significativas. No final do crescimento craniofacial, a mandibula manteve-se
praticamente simétrica, e a atrofia dos tecidos moles manteve-se confinada a area

inicial. A andlise cefalométrica demonstrou que os planos oclusal e mandibular
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permaneceram alinhados ao plano bizigomético. A relagdo entre o ramo e o céndilo

mandibulares do lado afetado e do lado saudavel, melhorou.
Os pacientes apresentaram uma face mais harmoniosa no final da puberdade ficando a

intervencdo cirurgica confinada aos tecidos moles afetados pela esclerodermia
(Grippaudo et al., 2004).
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3. Descricdo do caso de um paciente pediatrico com esclerodermia sistémica
observado nas clinicas de Medicina Dentaria da Faculdade de Ciéncias da

Saude da Universidade Fernando Pessoa

O paciente R.G.S.P, nascido em 19 de Janeiro de 2003, acometido pela ES dirigiu-se,
em 2014, as clinicas de Medicina Dentaria da UFP para a realizacdo de uma consulta

médico-dentaria.

O paciente pediatrico apresentava um diagnostico de ESdc obtido por uma equipa

multidisciplinar de Pediatria do Hospital de Santo Antonio no Porto, no ano de 2006.

A crianca foi atendida pela autora desta monografia durante uma aula clinica no ambito

da unidade curricular de Clinica Integrada de Criancas.

A crianca ndo revelou sintomas de medo ou de ansiedade perante o ambiente da clinica,
afirmando que se sentia confortavel e preparada para colaborar na realizacdo dos

procedimentos inerentes a consulta.

Importa ainda referir que se tratava de uma crianga surpreendentemente consciente

relativamente a complexidade da sua doenca e as suas limitacdes.

Histéria médica

O paciente deu entrada no Hospital de Santo Anténio, no Porto, em Maio de 2006, com

historia de FeR e de Ulceras digitais nas méos e nos pés, desde os dois anos de idade.

A investigacao efetuada foi compativel com o diagnostico de ESJ, com ANA positivos

e Scl-70 positivos.

No seguimento da doenga manteve um envolvimento cutdneo com o endurecimento da
pele, FeR com pitting scars (cicatrizes de Ulceras digitais), envolvimento articular com
limitacOes mais acentuadas nas articulagdes dos cotovelos e dos joelhos e envolvimento

pulmonar objetivado nas provas de funcdo respiratoria e na tomografia torécica.
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Observaram-se também, algumas dificuldades relacionadas com o esvaziamento

géstrico.

O paciente foi medicado inicialmente com MTX oral, NDP e omeprazol. Foram ainda

prescritos suplementos de vitamina D, de fltor e de acido folico.

Em Dezembro de 2007 e Agosto de 2010, foi submetido a internamentos programados
para efetuar o tratamento com ILP, tendo em conta o agravamento das Ulceras digitais.

Posteriormente iniciou o tratamento com BST.

O paciente nunca necessitou de internamentos de emergéncia, ndo apresenta alergias
medicamentosas ou de carater geral e cont¢ém um plano nacional de vacinagdo

atualizado, sem vacinas extracalendario.

O desenvolvimento psicomotor € adequado a idade.

Os ultimos exames efetuados entre 2014 e 2015 demonstraram uma estabilizacdo da

doenca e algumas melhorias significativas.

Verificaram-se algumas melhorias relativamente ao envolvimento da pele,

principalmente na zona do tronco e em areas proximais aos membros.

O paciente ¢ acompanhado semanalmente por profissionais de fisioterapia, dada a

incapacidade fisica causada pelo envolvimento articular.

Até ao momento ndo se verificaram manifestacbes da doenca em outros 6rgaos internos.

A funco renal e cardiaca mantem-se sem modificagdes.

O menino encontra-se atualmente medicado com: MTX: 15mg por semana (uma vez
por semana); BST: 62,5mg por dia; ILP: 3-4 vezes por ano (endovenoso); omeprazol:
20mg por dia; vigantol (vitamina D) 12 gotas por semana (uma vez por semana); 6leo
de onagra; acido folico; suplementos de Fldor (um por dia); cremes emulientes;

suplementos nutritivos e sessoes de fisioterapia.
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Histéria dentaria

Relativamente aos habitos de HO, quer a crianca quer o seu responsavel, afirmaram que
0 paciente ndo escova o0s dentes diariamente e que ndo existia uma supervisao parental
por rotina. A crianca informou a autora que tinha uma escova elétrica mas que soO a
usava as vezes. Foi referido também, que ndo utilizava o fio dentario para a

higienizacdo dos espacos interproximais.

Verificou-se, ainda, que esta crianga seguia uma dieta amplamente rica em alimentos

cariogénicos, pois afirmou que comia bolachas todos os dias.

N&o revelou histdria de habitos orais deletérios (succao digital ou onicofagia) e referiu
ainda que, nunca sentiu a boca seca, nunca teve dores de origem dentéria e que gostava

muito de ir ao dentista.
N&o costuma utilizar qualquer tipo de solucdo de bochecho nem nenhum horério
especifico para a escovagem dos dentes. A escovagem dentéria € realizada com uma
pasta com 1450 ppm de fluor.

Progndstico Geral
Fase de SCP: A doenga néo deve limitar o potencial desenvolvimento da crianga.
Adolescéncia: A adolescéncia pode desencadear na crianca, atitudes de rejeicdo pela
doenca e incumprimento dos tratamentos. Os pais devem estar altamente atentos a esta
fase.
Se todos os cuidados necessarios forem mantidos e se ndo houver evolugdo da doenca

para outros orgdos, estard tudo adequadamente preparado para a transicdo da crianga
para a fase adulta.
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Observacao clinica
v' Exame extraoral

No exame extraoral observou-se com perspicuidade a auséncia de rugas da expressao
facial, a atrofia das asas do nariz, a microstomia e a proeminéncia dos incisivos centrais

superiores que lhe conferiam a classica “mauskopf appearance”. (imagens 12 e 13).

A pele facial era lisa, brilhante e & palpacdo demonstrou-se muito dura, com pouca

elasticidade. Os labios eram rigidos e incompetentes.

|
Imagem 12. “Mauskopf Appearance” Imagem 13. Auséncia de rugas durante a
expressdo do sorriso

O paciente apresentava uma capacidade de abertura de boca diminuida e dificuldades
para fechar, de forma natural, os labios. A distancia interincisal com a boca em abertura

méaxima foi de 35mm, registada através de um paquimetro (imagens 14 e 15).

v e Imagem 15. Expressédo facial resultante da
Imagem 14. Medic¢do da distancia interincisal capacidade “forcada” para fechar a boca

Foi constatada também, a incapacidade da crianca para fechar completamente as maos

devido a esclerodactilia e a0 comprometimento articular que apresenta.
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v Exame intraoral

Na avaliacdo da cavidade oral foi possivel evidenciar a existéncia de PB, caries,
inflamacédo gengival generalizada (imagem 18) e alteraces da mucosa oral (imagens 22
e 23)

A crianga encontrava-se em fase de denticdo mista, com diastema interincisivo no
maxilar superior e ma posicdo dentaria. A maioria dos dentes do setor posterior
apresentava selantes de fissuras e pequenas restauragdes em resina composta. Observou-
se que 0 paciente apresentava um palato profundo, em “V” (imagens 16 e 17).

Relativamente as relagfes oclusais, verificou-se:

- Relagdo molar: Impossivel de registar com total clareza, uma vez que a falta
de elasticidade da pele perioral ndo permitiu a avaliacdo quer por meio de
fotografias quer por avaliacdo clinica, propriamente dita.

- Relagéo canina: N&o avaliada, face ao momento eruptivo que apresentava.

- Relagdo Incisiva: Overjet aumentado (5 mm) e overbite diminuido (- 2,5
mm). Mordida aberta anterior (desenvolvimento de degluticdo atipica pela
interposicdo da lingua durante a funcéo de degluticdo).

- Ligeiro desvio da linha média inferior para o lado esquerdo.

Imagem 16. Arcada superior Imagem 17. Arcada inferior
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Imagem 18. Gengivite

A lingua demonstrou-se dura a palpacdo e com 0s movimentos ligeiramente diminuidos

devido a fibrose do freio lingual e ao seu encurtamento (imagens 19 e 20).

Imagem 20. Encurtamento e

Imagem 19. Capacidade protrusiva fibrose do freio lingual
maxima da lingua

Na regido do quarto quadrante, identificou-se uma recessdo gengival ao nivel do dente
4.3 (imagem 21).

Imagem 21. Recessdo gengival localizada Imagem 22. Aspeto eshranquicado da mucosa do palato
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Imagem 23. Telangiectasias

O registo fotografico das arcadas dentarias ndo foi adequadamente obtido, uma vez que
a crianga néo tolerava a insergcdo dos espelhos intraorais nem dos afastadores. Mesmo
assim, a autora procedeu a aquisicao de um espelho oclusal feito com medidas ajustadas
a cavidade oral do paciente (4,5 cm de largura), dando-se inicio a um novo registo
fotografico. No momento da segunda avaliagdo (ja com o novo espelho oclusal), o
paciente voltou a ndo tolerar a insercéo correta do espelho oclusal personalizado.

Exames radiograficos

A radiografia panoramica ndo demonstrou nenhum sinal de reabsorcao éssea ao nivel do

ramo ou corpo da mandibula (imagem 24).

Imagem 24. Radiografia panordmica

Foram realizadas radiografias periapicais para verificar a existéncia de alteragcdes ao
nivel do LP. Nao foram encontradas alteracdes no LP nem ao nivel da lamina dura.
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4. Proposta de um protocolo basico de atuacio médico-dentaria direcionado

aos pacientes pediatricos com esclerodermia sistémica

Os pacientes com necessidades de cuidados de saude especiais, definem-se como
aqueles que possuem incapacidades fisicas, de desenvolvimento mental, sensorial,
comportamental, cognitivo ou emocional ou uma condi¢do limitante que requer controlo
médico ajustado e intervengdes ou programas clinicos especializados. A condigao pode
ser adquirida ou de desenvolvimento e pode causar limitagdes nas agdes de cuidados
pessoais ou mesmo limitagdes substanciais em atividades cruciais do dia-a-dia. Os
cuidados de satude para criancas com necessidades especiais requerem um conhecimento
especializado, cuidados redobrados, aten¢do, adaptacdo ¢ medidas de integragdo para

além do que ¢ considerado de rotina (AAPD, 2014-2015).

Os pacientes com ESJ necessitam de um atendimento médico-dentario especial, uma
vez que as limitagdes fisicas causadas por esta doenca condicionam a pratica de
cuidados médico-dentarios, bem como os cuidados de auto-higiene oral. Além disso,
estas criangas possuem um risco aumentado para adquirir infe¢des orais, ao longo da
sua vida. As doencgas orais podem ter um impacto direto e devastador na satde e
qualidade de vida destes doentes pelo facto de serem tratados com medicamentos

imunossupressores, estando por isso mais vulneraveis aos seus efeitos.

As lesdes orais sdo progressivas € cumulativas pelo que ignoréd-las pode conduzir a

situagdes de dor e de sofrimento desnecessarias (AAPD, 2014-2015).

A prestacao de cuidados de saude oral a criancas com necessidades especiais deve
seguir os mesmos padroes da pratica clinica em criangas sem limitacdes, embora as
consultas possam ser mais frequentes, requerer mais tempo, maior assisténcia, ou

necessitar de adaptacdes do equipamento ou dos procedimentos (Floyd, 2008).

A realizagdo deste protocolo basico, manter-se-4 semelhante ao protocolo estabelecido
para todas as criangas, no entanto, algumas recomendacdes adaptadas da AAPD, da
EAPD, da DGS e de alguns investigadores como Floyd (2008), Alantar e colaboradoes

(2011), Yuen e colaboradores (2014b) entre outros, € o conhecimento da autora desta
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monografia sobre a esclerodermia, bem como, a sua experiéncia na medicina dentaria,

propdem diretrizes de conduta médico-dentaria direcionadas as criangas com ES.

4.1 . Marcacao das consultas

A primeira consulta médico-dentaria do paciente especial, a semelhanga do que se pode
verificar para alguns pacientes saudaveis, passa por definir objetivos podendo ser
necessaria a realizagdo de varias consultas para familiarizar a crianga com o consultorio
dentario. Para um paciente infantil muito ansioso, com um comportamento de recusa,
combativo ou de aversdo ao atendimento dentario, o sucesso da primeira consulta pode

ser, apenas, chegar ao consultorio, apresentar o profissional e sentar a criancga na cadeira

(Floyd et al., 2008).

Nao existe nenhuma particularidade relativamente ao momento da realizacdo dos
tratamentos dentarios em pacientes com ESJ (relativamente as guidelines estabelecidas
para pacientes pediatricos especiais e saudaveis), excetuando-se os casos de
procedimentos complexos. Nestes casos, as consultas devem ser marcadas para o

periodo da manha (Alantar et al., 2011).

O odontopediatra deve ainda ter em conta a duragdo das consultas, evitando cansar o
paciente com ESJ, tendo em conta a sua dificuldade em permanecer de boca aberta.
Portanto, a duracdo das consultas ndo deve ultrapassar os 30 minutos, tal como estéd

estabelecido para qualquer outro paciente pediatrico.

A AAPD (2014-2015) declara que, as criancas com necessidades especiais e doenca
dentaria grave, devem ser acompanhadas bi ou trimestralmente, conforme as

necessidades individuais do paciente.
Para os pacientes com esta enfermidade destaca-se a importancia da realizagdo de

procedimentos, tais como, destartarizagdo dentdria e polimento dentdrio, em consultas

de rotina agendadas com um intervalo temporal nunca superior a seis meses.
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4.2. O ambiente do consultério

Para o atendimento destes pacientes ¢ necessario que o ambiente do consultorio
permane¢a a uma temperatura quente, uma vez que o frio pode desencadear e/ou
agravar o FeR (Alantar et al., 2011). Podem ser utilizadas mantas e/ou cobertores,
especialmente na sala de espera, mas poderdao também ser tuteis durante o atendimento
médico-dentario, uma vez que podem acomodar melhor a crianga e ajudar na redugdo

do stress.

4.3. Consentimento Informado

Para todos os pacientes pediatricos ¢ necessaria a obtencdo do consentimento

informado, devidamente assinado, pelos seus respresentantes legais.

4.4. Avaliaciao do paciente

Nunca ¢ demais enfatizar o quao importante ¢ para o odontopediatra conhecer o seu
paciente, assim como, o comportamento a esperar deste durante os procedimentos

odontolodgicos.

i. Histéria médica

E fundamental que a historia médica atual da crianga seja recolhida precocemente, de
modo a diminuir os riscos de agravar a condicao patologica de base durante a execussao
dos cuidados dentérios. Esta historia deve ser abrangente e atualizada a cada visita,
permitindo um diagnostico correto € um plano de tratamento efetivo (AAPD, 2014-
2015). Baseia-se na informagao sobre a queixa principal, a historia da doenga presente
ou de condi¢cdes médicas atuais, o contacto dos médicos que acompanham esta
condi¢do, as hospitalizagdes ou cirurgias a que a crianca foi submetida, experiéncias
prévias com procedimentos que tenham requerido anestesias, medicagdes correntes,
alergias ou sensibilidades, estado de imunizagdo, historias médicas e familiares
relevantes e a historia dentaria do paciente até ao momento. Se o paciente/responsavel
for incapaz de fornecer informagdes precisas, o odontopediatra deve entrar em contacto

com o pediatra ou clinico geral que acompanha a crianga (AAPD, 2014-2015).
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1. Avaliacao clinica

Um exame oral abrangente deve incluir a avaliagdo de: saude geral/fase de crescimento;
historia da dor; tecidos moles extraorais; ATM; tecidos moles intraorais; HO e saude
periodontal; tecidos duros intraorais; desenvolvimento da oclusdo; risco de carie e

comportamento da crianca.

Com base no exame clinico, o odontopediatra pode sentir necessidade de recorrer a
meios auxiliares de diagnoéstico adicionais (radiografias, fotografias, testes pulpares,
exames laboratoriais, etc). Em pacientes com ESJ deverdo também ser efectuados
exames auxiliares de diagndstico a fun¢do das glandulas salivares (por exemplo

sialometria).

iii. Avaliagdo do risco individual de carie

A avaliacdo do risco individual de carie pode ser realizada a partir da avaliagdo dos

fatores de risco, descritos na seguinte tabela (DGS, 2005):

Fatores de Baixo risco Alto risco
risco
Evidéncia Sem lesdes de carie Lesdes ativas de carie
clinica de Nenhum dente perdido devido a Extragdes devido a carie
doenca carie Duas ou mais obturagdes
Poucas ou nenhumas obturagdes Aparelho fixo de ortodontia
Analise dos Ingestdo pouco frequente de Ingestdo frequente de alimentos
habitos alimentos agucarados acgucarados, em particular entre as
alimentares refei¢oes
Utilizagao de Uso regular de dentifrico Nao utilizagdo regular de qualquer
fluoretos fluoretado dentifrico fluoretado
Controlo da Escovagem dos dentes duas ou Nao escova os dentes ou faz uma
PB mais vezes por dia escovagem pouco eficaz
Nivel
socioeconémico Meédio ou alto Baixo
da familia
Sem problemas de satide Portador de deficiéncia fisica ou mental
Historia clinica | Auséncia de medicagdo cronica Ingestdo prolongada de medicamentos
da crianca cariogénicos
Doengas Cronicas
Xerostomia

Tabela 8. Fatores de risco de cérie. Adaptado do programa nacional de promog¢ao da saude oral, DGS,

2005.
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Os pacientes com ESJ sdo considerados doentes de elevado risco de carie, uma vez que
sdo considerados portadores de uma doenca créonica com todos os estados de

suscetibilidade associados a essa condigao.

iv. Indice de Placa

O indice de placa (IP) ¢ utilizado para quantificar a PB em todas as superficies dentarias
e reflete, com algumas limitagdes, os héabitos de HO dos individuos avaliados (DGS,

2005).

Os pacientes com ESJ tendo em conta as suas limitagdes para os auto-cuidados de HO,
sdo doentes que apresentam uma elevada acumulacdo de PB nas superficies dentarias.
Neste sentido, todas as medidas de HO e cuidados preventivos devem ser enfatizados,
no sentido de reduzir a presenga do biofilme bacteriano na cavidade oral e, desta forma,

minimizar a ocorréncia de doencas gengivais e/ou periodontais nestes pacientes.

v. Exames radiogréaficos

Espera-se que a prescri¢do radiografica na clinica infantil seja realizada apenas quando
contribuir efetivamente para o diagndstico e plano de tratamento, embora possam gerar-
se circunstancias em que ndo se pode obter a imagem, pela incapacidade da crianca

colaborar com a estabilizacdo e a imobilizacdo que a técnica exige (AAPD, 2014-2015).

Assim sendo, é de extrema importancia a escolha do momento ideal para a realizacdo do
exame radiografico, assim como o nimero e o tipo de radiografias. A altura ideal para a
execucdo do exame radiografico ndo se baseia na idade do paciente, mas nas
circunstancias especificas e individuais de cada crianca, apds a avaliacdo da histéria
médica e dentaria do paciente (AAPD, 2014-2015).

Deve-se minimizar a exposicdo do paciente a radiacdo, pelos efeitos cumulativos ao
longo do tempo, constituindo boa pratica radioldgica o uso de aventais de chumbo que
preconizam a protecédo da tiroide e da regido das génadas. O odontopediatra tem o dever
de pesar os beneficios do exame radiografico relativamente ao risco de exposicdo da
crianga (AAPD, 2014-2015).
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Relativamente a radiografia panoramica nao existe nenhuma restricdo/limitacdo a sua

realizacdo em pacientes pediatricos com ES, comparativamente aos pacientes saudaveis.

Nas radiografias periapicais, oclusais e interproximais a limitacdo da abertura oral pode
condicionar a técnica utilizada, neste sentido, recomenda-se para todas as criangas com

ES a utilizacdo de peliculas pediatricas, independentemente da idade.

vi. Sialometria

A sialometria ¢ um exame que avalia a quantidade de saliva produzida num
determinado intervalo de tempo (Falcao et al., 2013). Existem varios métodos

disponiveis para esta quantificacdo salivar.

Nos pacientes acometidos pela ESJ o método de sialometria que melhor se ajusta a sua
condicdo, consiste na colocagdo de duas porgdes de algoddo previamente pesados no
pavimento da boca, préximos a face interna da gengiva, onde permanecem durante dois

minutos, para que possam ser novamente pesados.

A diferenga entre os pesos € convertida em ml/minuto. Para este método, a medicao dos
valores ¢ feita a partir dos valores padronizados por Screebny e Valdini (1987) (Pupo et

al., 2002).

Importa referir que as criancas a serem submetidas a um teste sialométrico, devem
evitar comer, beber, escovar os dentes, mastigar gomas ou pastilhas elasticas nas duas
horas que antecedem o exame. As sialometrias seriadas no mesmo paciente, deverdo ter
inicio @ mesma hora do dia, tendo em conta que o fluxo salivar varia de acordo com o

ritmo circadiano (Pupo et al., 2002).

4.5. Controlo do comportamento
Algumas criancas podem resistir ao atendimento médico-dentario e ndo atender
satisfatoriamente as instrugdes do odontopediatra, ainda que este demonstre empatia,

lideranca e habilidade de ouvir. Esta resisténcia deve-se a ansiedade, imaturidade, dor

ou ao simples desejo de ndo colaborar (AAPD, 2014-2015).
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As técnicas de controlo de comportamento deverdo ser usadas para estes casos desde

que, baseadas em evidéncias cientificas, na capacidade do profissional em conduzir o

atendimento e no respeito aos principios de autonomia, beneficéncia e nao-maleficéncia.

O odontopediatra deve ter uma variedade

de abordagens de orientagdo do

comportamento, sendo capaz de avaliar com precisdo o nivel de desenvolvimento da

crianga, as atitudes, o temperamento e de prever a reacdo da crianga ao tratamento

(AAPD, 2014-2015).

As seguintes tabelas fazem referéncia as técnicas de controlo do comportamento, bem

como as restrigoes/limitacdes a considerar durante o atendimento de uma crianga com

ES.

v

Técnicas de controlo do comportamento ndo farmacologicas

“Tell — show —
do” (dizer-
mostrar-fazer)

Explicacdo  apropriada para a idade;
demonstragdo (visual, auditiva, olfativa, tatil);
realizacdo dos procedimentos

Nao existem restricdes quanto a
execu¢do desta técnica em
pacientes com ESJ

Controlo por voz

Alteracdo do volume, tom ou ritmo da voz
(explicagdo prévia ao responsavel) para
conquistar a aten¢do do paciente e definir
papéis do adulto e da crianca

Nao existem restricdes quanto a
execugdo desta técnica em
pacientes com ESJ

Comunicacao
nao-verbal

Comunicag@o por contacto, postura, expressao
facial, linguagem corporal

Nao existem restricdes quanto a
execugdo desta técnica em
pacientes com ESJ

Reforco positivo

Reconhecimento dos comportamentos
adequados para estimular a sua manuten¢ao;
inclui modulagdo da voz, expressdo facial,
elogio verbal, demonstracdes fisicas de afeto,
prémios ou presentes.

Nao existem restricdes quanto a
execu¢do desta técnica em
pacientes com ESJ

Desvio da atencdo do paciente de situagdes

Nao existem restricdes quanto a

Distracio percebidas como desagradaveis execucdo desta técnica em
pacientes com ESJ
Negociagdo com a crianga resistente maior de
3 anos, sobre a presenga do responsavel no | Nao existem restricdes quanto a
Presenca/ausénci | local do atendimento condicionada a sua | presenga dos pais/responsavel,

a do responsavel

colaboragdo. O responsavel pela crianga tem o
direito de permanecer perto da mesma, caso
seja a sua vontade

durante a prestacdo de cuidados
em pacientes com ESJ

Estabilizacao
protetora

Restricao dos movimentos do paciente, com ou
sem o seu consentimento, para reduzir o risco
de lesdes durante os procedimentos (técnica
avancada de controlo de comportamento)

A realizacdo desta técnica pode
ndo ser segura em pacientes com
ESJ, uma vez que estes sdo muito
magros e com grande
incapacidade articular, existindo
riscos de lesdes fisicas associadas

Tabela 9. Técnicas de controlo do comportamento ndo farmacologicas. Fonte: AAPD, 2014-2015.
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v’ Técnicas de controlo do comportamento farmacoldgicas

Sedacio ligeira

Estado induzido por farmacos durante o qual os doentes podem responder
naturalmente a comandos verbais. As fungdes respiratorias e

(ansidlise) cardiovasculares ndo sdo afetadas, mas a fungdo cognitiva ¢ a
coordenagdo motora podem estar diminuidas

Depressao da consciéncia induzida por fairmacos, durante a qual o doente

Sedacao responde adequadamente a comandos verbais isolados ou acompanhados

moderada/analgesia de estimulacao tatil ligeira. Nao s2o necessarias manobras de manutengao

(“sedacao consciente”)

da permeabilidade da via aérea e a funcdo respiratoria ¢ mantida, assim
como a funcdo cardiovascular

Sedacio
profunda/analgesia

Depressao da consciéncia induzida por farmacos durante a qual o doente
ndo pode ser facilmente acordado, mas responde adequadamente a
estimulagcdo repetida ou dolorosa. Pode verificar-se uma reducdo da
capacidade de manutengdo da fungdo respiratéria adequada, com
necessidade de assisténcia na permeabilizagdo da via aérea e da
ventilagdo. Normalmente, a fungdo cardiovascular ndo ¢ afetada.

Anestesia geral

Perda de consciéncia induzida por farmacos durante a qual os doentes nao
estdo num estado de inconsciéncia controlada, mesmo com estimulagdo
dolorosa. A capacidade de manutengdo da fungdo respiratdria
independente ¢ geralmente reduzida. Os doentes necessitam
frequentemente de ajuda na manutencdo da permeabilizacdo da via aérea
e pode ser necessario o recurso a ventilagdo com pressdo positiva. A
funcdo cardiovascular pode ser afetada.

Tabela 10. Técnicas de controlo do comportamento farmacologicas. Fonte: AAPD, 2014-2015.

Em pacientes com ESJ a utilizacdo de protoxido de azoto ndo estd recomendada, uma
vez que este fArmaco interage com o MTX, usado no tratamento desta doenga. Niveis de
sedacdo profunda e a anestesia geral, necessitam de uma avaliagdo prévia, tendo em
conta que as fungdes respiratorias e cardiovasculares estio comprometidas. A
semelhanga do que se verifica para pacientes saudaveis, ¢ indispensavel a presenca de
um anestesiologista na vigilancia e monitorizacdo destes doentes, de modo a intervir
com eficacia quando solicitado, assegurando ao doente os cuidados necessarios a

manutencdo integral de todas as suas funces vitais.

4.6. Estratégias preventivas

Como foi referido anteriormente as criancas com ES apresentam um risco maior de
adquirirem doengas orais que podem vulnerabilizar de modo acrescido a sua satude oral
e geral. Assim sendo, a prevencao inicia-se pela educagdo dos pais sobre a HO,
modificagcdes dos instrumentos de HO (como escovas elétricas que aumentam a
colaborac¢do das criangas), recomendacdo da utilizacdo de pastas dentifricas fluoretadas

e aconselhamento dietético (AAPD, 2014 —2015).
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i. Higiene oral

v Escova e técnicas de escovagem dentaria

Segundo a DGS (2005), a escovagem dos dentes deve ser efetuada com uma escova de
tamanho adequado a boca de quem a utiliza. Habitualmente, as embalagens referem as
idades a que se destinam. Os filamentos devem ser de nylon com extremidades
arredondadas e de textura macia, que quando comegam a ficar deformados, obrigam a
substituicdo da escova. A escovagem dentaria para ser eficaz, ou seja, para remover
adequadamente a PB, necessita de ser realizada com rigor durante cerca de dois a trés
minutos. A escovagem deve ser feita duas vezes por dia, sendo uma delas

obrigatoriamente a noite, antes de deitar.

Os pacientes com ESJ podem utilizar tanto escovas manuais como elétricas, as quais
requerem os mesmos cuidados de base. Para a escovagem manual sugere-se para estes
doentes, uma técnica de escovagem que seja simples, como por exemplo a técnica de
FONES e/ou a Solo Technique, sendo que, a Ultima preconiza a utilizagdo de uma

escova dentaria unitufo.

As escovas elétricas facilitam a HO destes doentes tendo em conta a reduzida destreza
manual e a limitacdo da abertura da boca que os mesmos apresentam. As escovas
elétricas possuem uma cabeca mais pequena (permitindo uma melhor higieniza¢do em
zonas de dificil acesso) e um cabo de maior didmetro que compensa a dificuldade destes
doentes em manusear a escova, além disso, podem aumentar a motivacdo da crianca

para a HO.

Quando se utiliza uma escova dentdria elétrica o movimento da escova ¢ realizado
automaticamente, pelo que basta que a escova seja deslocada ao longo das superficies

dentarias, escovando um s¢ dente de cada vez (DGS, 2005).

v" Pastas dentifricas

Os dentifricos com sabores muito atrativos nao estdo recomendados uma vez que

podem motivar as criancas a degluti-los deliberadamente. A DGS (2005) sugere que, até
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aos seis anos de idade, aproximadamente, o dentifrico deve ser colocado na escova por

um adulto. Apds a escovagem dos dentes ¢ apenas necessario expelir o excesso de

dentifrico podendo, no entanto, bochechar-se com um pouco de dgua

Na seguinte tabela sdo apresentadas as quantidades de fluor preconizadas para as pastas

dentifricas de acordo com a EAPD:

Idade Concentracio de Frequéncia de Quantidade a usar
flior utilizacao diariamente
6 meses - <2 anos 500 ppm Duas vezes por dia Tamanho de uma
ervilha
2 anos - < 6 anos 1000 (+) ppm Duas vezes por dia Tamanho de uma
ervilha
> =6 anos 1450 ppm Duas vezes por dia 1-2cm

Tabela 11. Quantidades de fltor recomendadas em pastas dentifricas para a populacéo pediatrica. Fonte:

EAPD, 2009.

Na seguinte tabela sdo apresentadas as quantidades de fluor preconizadas para as pastas

dentifricas de acordo com a DGS:

Idade Frequencia de Material usado Execucio da Dentifrico
escovagem na escovagem escovagem dos dentes fluoretado
2 x dia, a patir da
erupcao do | Gaze; 1000 -1500 ppm
0 -3 | primeiro dente, | Dedeira; tamanho
anos | uma Escova macia de Pais equivalente ao
obrigatoriamente tamanho tamanho da unha
antes de deitar pequeno do 5° dedo da
crianga
Pais e/ou crianca, a | 1000 -1500 ppm
2 x dia, uma | Escovamaciade | partir do momento em | tamanho
obrigatoriamente tamanho que a crianga adquire | equivalente ao
3 -6 | antes de deitar adequado 4 boca | destreza manual, faz a | tamanho da unha
anos da crianga escovagem sob [do 5° dedo da
supervisao crianga
Crianca e/ou pais, se a
2 x dia, uma | Escova macia | crianga nao tiver | 1000 -1500 ppm
Mais | obrigatoriamente ou média de | adquirido destreza | quantidade
de 6 | antes de deitar tamanho manual, a escovagem | aproximada de
anos adequado a boca | tem que ter a|cm
da crianca ou do | intervengdo ativa dos
jovem pais

Tabela 12. Quantidades de flaor recomendadas em pastas dentifricas para a populacdo pediatrica. Fonte:

DGS, 2005.
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Os pacientes com ESJ sdo pacientes que apresentam elevado risco de carie, de acordo
com o demonstrado na literatura médica e tendo em conta os pardmetros estabelecidos
pela DGS para a avaliagdo do risco individual de carie dentaria. Neste sentido,
considera-se pertinente, seguir as recomendacdes da DGS para estas criangas, com a

utilizacao indicada de 1000-1500 ppm de fltior nas pastas dentifricas.

v" Fio dentario

Segundo as normas estipuladas pela DGS (2005), a higienizacdo dos espagos
interdentarios deve comegar a ser realizada a partir do momento em que haja destreza
manual do paciente (a partir dos oito anos de idade). A técnica deve ser claramente
explicada e treinada, uma vez que requer destreza e paciéncia. O fio dentario deve ser
usado uma vez por dia, de preferéncia & noite antes de deitar. E fundamental a

colaboragdo dos pais.

Relativamente aos pacientes pediatricos, o recurso a fios dentarios encerados e com
sabor pode aumentar a motivacao da crianga para a sua utilizagdo, neste sentido, podem
ser obtidos melhores resultados na remocao de PB interdentaria também nos pacientes

com ESJ.

As criangas com ES podem ainda usufruir de adaptadores para o fio dentario (porta-
fios), tendo em conta a debilidade manual que apresentam. Existem diversos formatos
que devem ser adequados ao paciente de acordo com as limitagdes que apresenta, ou de
acordo com a preferéncia dos pais/responsaveis. A remocao da PB interdentdria pode

ainda ser realizada através de escovilhoes dentarios.

v Solugdes de bochecho
A partir dos seis anos de idade, ao abrigo do plano nacional de promogado de satde oral,
a realizacdo do bochecho quinzenal com FS a 0,2%, no contexto escolar, permite

reduzir a incidéncia da carie dentaria na populagdo pediatrica, de acordo com os dados

da DGS (2005).
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Este bochecho pode ainda ser de uso diario com FS, doseado a 0,05%. Nas primeiras
vezes em que a crianga faz o bochecho ¢ preferivel realizarem-se simulagdes com agua,

até ter a certeza de que a mesma nao engole a solu¢ao DGS (2005).

Em casos de gengivite ou de periodontite podem estar indicados bochechos com
solugdes com CHX 0,12% (aconselhar formula¢des sem dlcool) ou a aplicacdo desta
com uma escova dentaria, se existir o risco de degluti¢ao pela crianca (AAPD, 2014-

2015).

Para os pacientes com ESJ recomenda-se ainda, o uso de solugbes de bochecho com
xilitol, considerando-se o estudo realizado por Yuen et al., (2014b), e o reconhecimento
dos beneficios do uso do xilitol também pela AAPD (2014-2015) em criangas com

necessidades especiais.

ii.  Prescricdo de fluretos sistémicos

Os flouretos, quando administrados por via sistémica, podem ter efeitos toxicos,
particularmente antes dos seis anos de idade. Nas criangas com idades iguais ou
inferiores a seis anos, que apresentam habitos de HO adequados, isto ¢, escovam os
dentes usando dentifricos fluoretados, a concomitante administracdo de comprimidos ou

gotas de fluor aumenta o risco de fluorose dentaria (DGS, 2005).

Os comprimidos anteriormente recomendados, s6 deverdo ser prescritos apds os 3 anos
de idade, a criangas com alto risco de carie dentaria (DGS, 2015). Nestas circunstancias,
estd indicada a administracdio de um comprimido diario de 0,25mg que deve ser

dissolvido lentamente na boca, preferencialmente antes de deitar (DGS, 2005).

Nao esta recomendada a administracao de fluoretos sistémicos as criancas antes dos trés
anos e as que, em qualquer idade, consumam agua com teor de fluoreto superior a 0,3

ppm de fltor (DGS, 2005).

E importante que os reumatologistas pediatricos tenham o conhecimento das
recomendacdes supracitadas, no momento da prescri¢ao de fluoretos sistémicos para as

criancas com ESJ.
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iii.  Indutores da producao salivar

Substitutos salivares a base de carboximetilcelulose, acido poliacrilico e mucina podem
ser Uteis as criancas com ES que apresentam xerostomia, pois possuem propriedades

quimicas e uma viscosidade semelhante a da saliva (Lauritano et al., 2011; Tolle, 2008).

Além disso, aqueles que incluem flior bem como, ides de calcio e de fosforo na sua
composicao podem proporcionar um beneficio adicional ao paciente com ESJ, devido as

propriedades de remineralizacdo (Tolle, 2008).

Beber 4gua muitas vezes ao dia e a utilizacdo de cremes para hidratacdo dos labios

ajuda a aliviar a sintomatologia associada (AAPD, 2014-2015).

A AAPD (2014-2015) preconiza que, para pacientes sob tratamento de quimioterapia,
transplantes de células hematopoieticas e/ou radioterapia, que sofrem frequentemente de
xerostomia, os fArmacos usados para a estimulacédo salivar (como a pilocarpina), ndo sdo
recomendados para 0 uso na populacdo infantil, de modo que a sua prescrigdo também
n&o se encontra indicada para pacientes com ESJ.

iv.  Estimulagdo miofacial

O odontopediatra deve recomendar a préatica de exercicios de alongamento orofaciais
durante as sess@es de fisioterapia, no sentido de estimular a capacidade de abertura da

boca do paciente infantil com ES.

Se por algum motivo, a crianca nao beneficiar de cuidados de fisioterapia, o
odontopediatra pode ensinar ao paciente com ESJ a simples técnica descrita por Tolle
(2008):

e) Fazer um “O” com a boca;
f) Sorriso, careta, sorriso, careta;
g) Abrir a boca 0 maximo que puder, e esticar tanto quanto possivel;

h) Praticar lentamente o exercicio dez vezes por dia.
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V. Educacao alimentar

Tendo por base o0 Manual de Boas Praticas em Saude Oral, editado em 2002 pela DGS,
para quem trabalha com criangas e jovens com necessidades de satde especiais,

salienta-se que:

a) Prevenir a carie dentaria pela reducao dos alimentos cariogénicos implica ndo so
reduzir a quantidade de ingestdo de agucares, mas também, e principalmente, a
sua frequéncia;

b) As recompensas alimentares dadas por alguma tarefa bem-sucedida pela crianga
nao devem ser agucaradas;

c¢) O consumo de guloseimas e refrigerantes, sobretudo fora das refeigdes, ¢
desaconselhado;

d) Se a crianga fizer medicac¢do crénica (como ¢ o caso dos pacientes com ESJ),
deve dar-se preferéncia a prescricdo de medicamentos sem agucar;

e) Os odontopediatras devem sensibilizar os pais para a importancia do baixo
consumo de alimentos agucarados e refrigerantes, informando que:

o os alimentos agucarados, solidos e aderentes as superficies dentarias sao
0s mais cariogénicos;

o o efeito cariogénico dos alimentos ¢ maior se estes forem ingeridos no
intervalo das refeigdes;

o uma boa dieta passa pela selecdo de alimentos naturais, fruta, legumes,

cereais e alimentos fibrosos.

Em pacientes pediatricos com ES deve dar-se especial atencdo aos alimentos que
aumentam a acidez gastrica, como por exemplo alimentos gordurosos, frutas citricas,
tomates, café, alcool e refrigerantes, uma vez que estes agravam os episddios de RGE

(Lauritano et al., 2011; Alantar et al., 2011; Tolle, 2008; Norton & Penna, 2000).
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vi.  Cuidados preventivos no consultério dentario

v Aplicacdo tépica de fluoretos e de selantes de fissuras

De acordo com o descrito pela DGS (2005), a protegdo dos dentes em criangas com

elevado risco de carie inclui a aplicagdo topica de fluoretos e de selantes de fissuras.

Dentes recém-erupcionados, apresentam maior suscetibilidade a céarie, especialmente

durante o processo de p6s-maturacdo (AAPD, 2010 — 2011).

Os pacientes pediatricos com ES pelo elevado risco a céarie dentaria que apresentam
podem beneficiar da aplicacdo topica de vernizes ou géis fluoretados em consultério
dentério, incrementando, concomitantemente a prevencdo da erosdo do esmalte dentario
pelo RGE. A aplicagdo de vernizes fluoretados, pelos seus procedimentos inerentes,
pode representar a opcao profilatica de eleicdo, tendo em conta a microstomia
caracteristica destes pacientes e que pode inviabilizar a utilizacdo de moldeiras para a

aplicacdo dos géis de fldor.

A DGS (2013) recomenda a aplicacdo semestral de vernizes de fldor nas criangas com
idade inferior a sete anos de idade. Em situacGes de absoluta necessidade e de
comprovada pertinéncia, o verniz de flior podera substituir os bochechos quinzenais de

FS (0,2%) em criancas dos seis aos dez anos.

Os selantes de fissuras estdo indicados em dentes temporarios e permanentes com
sulcos ou fissuras suscetiveis a retencdo de PB. A necessidade da aplicacdo de selantes
deve ser reavaliada em consultas periodicas de cuidados preventivos. Os selantes devem

ser monitorizados e substituidos quando necessario (AAPD, 2010 - 2011).
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4.7. Estratégias de tratamento

i. Prescricao farmacoldgica

v" Antibiodticos

Para as criancas com ES os antibidticos da classe das penicilinas ndo estdo
recomendados, uma vez que interagem no mecanismo de acdao do MTX. A utilizacdo de

macrolidos pode ser uma alternativa conveniente.

Profilaxia Antibiotica: A AAPD (2014-2015) declara que, pacientes com um sistema
imunoldégico comprometido podem ndo ser capazes de tolerar uma bacterémia
transitoria devido a procedimentos dentarios invasivos. Esses fatores ndo-cardiacos
podem colocar um paciente com imunidade comprometida em risco de infecdo num
local distante do procedimento médico-dentario. A consulta com o médico da crianca é
recomendada para tratamento de pacientes com um sistema imunolégico comprometido,

como € o caso dos pacientes com ESJ.

De acordo com a guideline estabelecida pela AAPD (2014-2015) para a profilaxia
antibidtica em pacientes odontopediatricos em risco de infecdo, salienta-se os seguintes

aspetos:

- Indicacdo para os procedimentos médico-dentarios: todos os procedimentos que
envolvam a manipulacdo do tecido gengival ou regido periapical ou perfuracéo
da mucosa oral;

- N&o estd indicada a profilaxia antibidtica em casos de: administracdo de
anestesia local através de tecidos ndo infetados; realizacdo de exames
radiograficos, colocacdo de préteses ou aparelhos removiveis, colocacdo de
bragquetes ortodonticos, esfoliacdo de dentes temporéarios, hemorragia por trauma
a mucosa oral;

- A administracdo do antibiotico devera ocorrer trinta a sessenta minutos antes da

realizacéo dos procedimentos dentarios.
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Os medicamentos usados para a profilaxia antibiotica estdo descritos no seguinte

quadro:
Situacao Agente Criancas
Oral Amoxicilina 50 mg/kg
Ampicilina ou 50mg/kg IM ou IV

Impossibilidade de administracéo por via oral

cefazolina* ou
cefatriaxona*

50 mg/kg IM ou IV

Alérgicos a penicilina

Cefalexina* ou
clindamicina ou
azitromicina ou
claritromicina

50 mg/kg
20 mg/kg
15 mg/kg

Alérgicos a penicilina e impossibilidade de
administragéo por via oral

Cefazolina* ou
cefatriaxona* ou
clindamicina

50 mg/kg IM ou IV
20 mg/kg IM ou IV

* As cefalosporinas ndo devem ser utilizadas em individuos com histéria de anafilaxia, angioedema, ou

urticaria com penicilinas ou ampicilina.

Tabela 13. Farmacos utilizados para a realizacdo de profilaxia antibiodtica na populagdo pediétrica. Fonte:

AAPD 2014-2015.

v Anélgésicos e anti-inflamatérios

Face ao conheciemnto atual sobre a utilizacdo de analgésicos nos pacientes com ESJ,

ndo sdo reportadas até a data restricbes quanto a sua utilizacdo, neste sentido,

recomenda-se a prescricdo usual de paracetamol.

No caso dos anti-inflamatorios, ndo sdo recomendados os AINE’s (particularmente 0

ibuprofeno), uma vez que interferem com o MTX, mas também podem aumentar a

acidez géstrica (Alantar et al., 2011; Pedrazas et al., 2010; Deeming et al., 2005; Scully

& Bagan-Sebastian, 2004; Tack & Rogers, 2002). Nestes casos, a prescricdo de anti-

inflamatdrios esteroidais (como a prednizolona) podem ser uma boa alternativa.

v Antiflingicos

Para o tratamento da candidiase oral, em criancas com ES, aconselha-se a utiliza¢do de

miconazol ou de nistatina.
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ii. Anestesia

A anestesia intra-oral é eficaz no controlo da dor inerente aos tratamentos dentarios na
crianca. E essencial que o odontopediatra ndo negligencie este passo operatorio e que
tome as devidas precaucdes relativamente ao tipo de anestésico, a dose, a técnica

anestésica e ao uso de vasoconstritor.

v Anestesia tépica

A aplicacdo de anestésicos tdpicos pode ajudar a minimizar o desconforto causado
durante a administracdo da anestesia local. A sua eficacia esta limitada a uma
profundidade tecidular de cerca de dois a trés milimetros. Existem diversas formas de
apresentacdo de anestésicos topicos (gel, liquido e spray), ficando a escolha do formato
mais adequado ao critério do odontopediatra.

A benzocaina topica € muito Gtil uma vez que tem um inicio de acdo rapido e baixa
toxicidade. Por outro lado, a lidocaina topica tem demonstrado uma baixa incidéncia de
reacOes alérgicas, contudo, é absorvida sistemicamente. As propriedades farmacolégicas
devem ser corretamente compreendidas. A absorcdo sistémica de anestésicos topicos
deve ser considerada no calculo da quantidade total de anestésico administrado (AAPD,
2012-2013).

v Anestesia local injetavel

A selecdo de agentes anestésicos locais deve basear-se: na histéria médica do paciente e
estado mental/desenvolvimento; na duracdo prevista do procedimento médico-dentario;
na necessidade de controlo da hemorragia; na administracdo planeada de outros agentes
(por exemplo, protdxido de azoto, agentes sedativos, anestesia geral) e no conhecimento
do profissional sobre o agente anestésico (AAPD, 2012-2013).

Se um anestésico local for injetado numa &rea de infecdo o seu efeito serd retardado ou

mesmo impedido. A insercdo da agulha em locais ativos de infecdo também pode
conduzir a propagacéo da infecdo (AAPD, 2012-2013).
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O uso de vasoconstritores em anestésicos locais é recomendado para diminuir o risco de
toxicidade do agente anestésico, especialmente quando o tratamento se estende a dois
ou mais quadrantes numa Unica visita (AAPD, 2012-2013), no entanto, em pacientes
com ESJ ndo estd indicada a sua utilizacdo uma vez que estes podem agravar a

vasculopatia associada a esta doenca (Alantar et al., 2011).

A administracao de anestesia local sem vasoconstritor deve ser realizada com precaucao
tendo em conta a sua rapida absorcdo sistémica podendo resultar numa situacdo de
sobredosagem (AAPD, 2012-2013).

Relativamente as técnicas de anestesia local (infiltrativa, intrapulpar e intraligamentar)

ndo existem restricdes/limitacdes a sua execucdo em pacientes pediatricos com ES.

No que diz respeito ao blogueio do nervo alveolar inferior, a realizacdo desta técnica
anestésica exige que a crianca abra a boca 0 mais amplamente possivel para que se
possa localizar a regido do trigono retromolar. Nestes pacientes a execucdo do bloqueio
do nervo alveolar inferior pode estar condicionada devido a limitacdo da abertura de
boca. A utilizacdo de afastadores orais pode ser util no momento da realizagdo desta

técnica se a crianca os tolerar.

E importante informar os pais/responsaveis sobre o tempo de duracdo da anestesia, de
modo a evitar lesdes de mordedura da mucosa pela crianca ap6s 0s procedimentos.

iii. Tratamentos restauradores

A AAPD (2014-2015) preconiza algumas recomendacdes importantes relativamente a
alguns materiais restauradores:
- Relativamente aos selantes de fissuras, quando o controlo da humidade ¢é dificil,
deve optar-se por selantes de fissuras a base de ionémero de vidro;
- Em casos onde o isolamento ou a cooperacgdo do paciente estdo comprometidos,
as resinas compostas deixam de ser o material de elei¢&o;
- Em pacientes com elevado risco de carie, deficiéncia e improvavel manutencéo

de uma adequada HO, o uso de resinas compostas € desaconselhavel,
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- O cimento ionémero de vidro de alta viscosidade pode ser usado para controlar
as caries em criangas com multiplas lesGes ativas, antes da restauracdo definitiva
dos dentes;

- Os compdmeros podem ser (teis em odontopediatria, tendo em conta a

capacidade de libertacdo de fldor, a estética aceitavel e a facil manipulacao.

Nao existe nenhuma limitagdo quanto a realizagdo dos procedimentos restauradores
convencionais € a escolha dos diversos materiais disponiveis para pacientes pediatricos
com ES (Alantar et al., 2011). Contudo, recomenda-se a utilizagdo de compdémeros para
restauragoes diretas definitivas, tendo em consideracdo as suas propriedades (estéticas e

mecanicas) que melhor se ajustam a condi¢ao oral destes doentes.

A utilizagdo do isolamento absoluto (IA) pode ser util para qualquer tratamento
restaurador, dada a limitagdo de abertura de boca que estes pacientes apresentam. A
avalia¢do da capacidade de abertura da boca deve ser realizada obrigatoriamente antes

da colocacdo do IA.

iv. Tratamentos pulpares

As indicagdes, os objetivos e o tipo de terapia pulpar dependem da condigdo pulpar
(vital ou ndo vital) com base no diagnostico clinico e radiografico: polpa normal;
pulpite reversivel; pulpite irreversivel sintomatica ou assintomadtica e necrose pulpar

(AAPD, 2014-2015).

Para a realizacdo de qualquer procedimento pulpar recomenda-se a utilizagao do IA para

minimizar a contaminagdo bacteriana no local de tratamento (AAPD, 2014-2015).

A limitagdo da abertura oral em pacientes com ESJ pode dificultar ou mesmo impedir a
realizagdo de alguns procedimentos como as pulpotomias, pulpectomias ou tratamentos
endodonticos de dentes permanentes, uma vez que, exigem que a crianga permaneca por
longos periodos de tempo com a boca aberta e também, pelo facto da abertura de boca
ser reduzida, dificultando a manipulacdo de limas endoddnticas nos canais. Nestes
pacientes, de modo a evitar as dificuldades inerentes aos tratamentos pulpares ¢

fundamental o sucesso das estratégias preventivas.
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v. Tratamentos cirargicos

A cirurgia em pacientes pediatricos pode tornar-se complicada devido ao

desenvolvimento dos gérmens dos dentes permanentes (AAPD, 2014-2015).

Em pacientes pedidtricos com ES a hipomotilidade da lingua pode exigir a intervengao

cirtrgica ao nivel do freio lingual.

Relativamente as frenectomias linguais, segundo a AAPD ainda ndo existem evidéncias
cientificas que apoiem as decisdes a tomar relativamente ao momento da intervengao, as
indicagdes e ao tipo de intervencao cirurgica a realizar. A monitorizagdo desta condi¢do
deve ser sempre realizada envolvendo uma equipa multidisciplinar (terapeutas da fala,

pediatras, odontopediatras e otorrinolaringologistas) (AAPD, 2014-2015).

A frenectomia deve ser sempre considerada um procedimento de base individual. Se a
avaliacdo pré-operatéria demonstrar que a fung¢do pode ser melhorada por meio da
cirurgia, o tratamento deve ser recomendado. A realizacdo da frenectomia lingual
conjuntamente com sessdes de terapia da fala podem representar uma opg¢do de

tratamento vantajosa para estes pacientes (AAPD, 2014-2015).

Embora as pesquisas baseadas em evidéncias sejam minimas, t€ém sido reportadas
vantagens relacionadas com o uso da tecnologia laser e da eletrocirurgia nas
frenectomias, nomeadamente, um tempo de trabalho mais curto, obtencao de hemostasia
mais rapidamente, a redugdo da dor e do desconforto, menor frequéncia de
complicacdes pos-operatorias (dor, edema, infe¢do), a inexisténcia de necessidade de
remocdo da sutura e o aumento da aceitacdo da técnica pelo paciente (AAPD, 2014-

2015).

Pelos motivos supracitados, o uso da tecnologia laser e da eletrocirurgia estdo indicados
quando existir a necessidade de realizacdo das frenectomias linguais em pacientes com
ESJ.

O odontopediatra deve ter sempre em consideracdo que os pacientes esclerodérmicos

apresentam a capacidade de cicatrizagdo reduzida devido a vasculopatia sistémica. O
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atraso na cicatrizacdo pode originar repercussdes negativas no pos-operatorio quando
aliado a outras particularidades que a ES provoca ao nivel da cavidade oral
(xerostomia). E, por isso, fundamental que a crianca/responsaveis sejam previamente

educados relativamente a importancia da manutenc¢ao de uma adequada HO.

A acdo dos estimulantes salivares pode representar um “método auxiliar de
cicatriza¢do” na medida em que um ambiente hiumido baseado em saliva no local da
lesdo ajuda a aumentar a taxa de cicatrizacdo (Johnson et al., 2014). Além disso, um
maior consumo de vitaminas (B12; B; D) através de fontes alimentares ou de
suplementos, pode otimizar a cicatrizagdo apds a cirurgia (Lau et al., 2013). A aplicacdo
topica de agentes a base de fatores de crescimento e géis de colagénio sdo também
métodos eficientes e comummente usados para acelerar o processo de cicatrizacdo (Lau
etal., 2013).

Importa relembrar que para qualquer tratamento cirurgico ¢ recomendada a profilaxia

antibidtica em pacientes com ESJ.

vi. Tratamentos periodontais

De acordo com a American Academy of Periodontology (aprovado pela AAPD), os
objetivos do tratamento periodontal incluem a manutencdo da funcdo, da satde e da
estética de todas as estruturas e tecidos de suporte dos dentes (gengiva, LP, cimento e

osso alveolar) (AAPD, 2014-2015).

Todos os doentes devem ser alvo de um exame periodontal abrangente. Exames
microbiologicos, bioquimicos ou outros testes de diagndstico podem ser Uteis e
necessarios, numa base individual, para avaliar a condi¢do periodontal do doente

(AAPD, 2014-2015).

Nenhuma abordagem de tratamento Uinico pode representar o Uinico meio de tratar uma

ou todas as doencas periodontais (AAPD, 2014-2015).

O tratamento periodontal (destartarizacdo e polimento; raspagens e alisamentos

radiculares), assim como, a utilizagdo de solu¢des com CHX a 0,12% para bochechos
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durante a HO, fazem parte das estratégias preventivas para o controlo da gengivite e da

periodontite preconizadas para os pacientes infantis com ES.
Importa relembrar que nos pacientes pedidtricos com ES, a profilaxia antibidtica esta

indicada previamente a pratica de qualquer cirurgia periodontal, bem como, a realizacao

de destartarizagdes e de raspagens e radiculares.
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5. Discussao

A EJ continua a representar um constante desafio para a comunidade médica mundial
(Torok, 2013; Silva et al., 2013; La Torre et al., 2012; Rabinovich, 2011;Lo et al.,
2010).

A origem e a patogénese desta doenca autoimune estdo envoltas num mistério que

suscita uma grande variedade de hipoteses etiologicas.

Os esforgos internacionais entre a Sociedade Europeia de Reumatologia Pediatrica o
Colégio Americano de Reumatologia e a Liga Europeia contra o Reumatismo, tém sido
fundamentais no estabelecimento de critérios de classificacdo para a ESJ (Torok, 2013;

Rabinovich, 2011; Lo et al., 2010), contudo, estes critérios continuam sem validacéo.

Até ao que se sabe ndo existem em Portugal dados estatisticos publicados associados a
esclerodermia, porém, de acordo com o recente estudo desenvolvido por Sousa et al.,

em 2014, existem pelo menos 15 criancas afetadas pela ESJ no nosso pais.

Devido a escassez de dados na literatura relativamente a EJ, até ao momento, ainda ndo

existem diretrizes estabelecidas para o tratamento definitivo desta patologia.

A etiologia desconhecida, a sua baixa prevaléncia e as dificuldades inerentes a avaliacdo
da evolucdo da doenca constituem alguns dos varios obstaculos a realizacdo de ensaios

terapéuticos nesta faixa etaria (Fett, 2013).

A especial relacdo entre a ELGS e a SPR, continua a ser motivo de controvérsia.
Admite-se que ambas as doencas sdo formas de esclerodermia estreitamente
relacionadas e, muitas vezes, com manifestagdes extracutaneas comuns (Oliveira et al.,
2014; Luna et al., 2011).

O inicio destas doengas em idades pediatricas revela quadros mais severos, em virtude

do subdesenvolvimento craniofacial da area afetada.
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Devido a deformacdo hemifacial estas criancas enfrentam muitas vezes problemas de
aceitacdo social com enormes repercussdes psicoldgicas, que podem prejudicar o seu

desenvolvimento a curto, médio ou longo prazo.

A utilizacéo de aparelhos ortopédicos funcionais pode promover a simetria facial nestes
doentes, concedendo-lhes uma face mais harmoniosa até ao final da puberdade,
momento em que, poderdo optar por realizar uma intervencao cirurgica corretiva,
limitada apenas aos tecidos moles da zona afetada (Espindola et al., 2005; Grippaudo et
a., 2004).

A recolha de informacdo sobre as manifestacGes orais da ESJ foi extremamente dificil,

devido a exiguidade de casos publicados na literatura odontopediétrica.

Né&o foi encontrado nenhum trabalho sobre as manifestacfes orais desta doenga, para

além do que foi descrito por Tai e colaboradores em 1993.

Por essa razao, a avaliacdo clinica do paciente com ESJ, com o posterior registo das
manifestagdes orais encontradas, abordados no capitulo trés desta monografia, podera
representar no ambito da medicina dentaria, um enorme contributo para o melhor

conhecimento desta patologia.

As manifestacGes extraorais observadas no caso que apresentamos, como a tipica
“mauskopf appearance”, a microstomia, o endurecimento dos tecidos periorais € a
proeminéncia dos incisivos superiores, coincidiram com o reportado na maioria dos
casos publicados em adultos e, também, com o que foi descrito em 1993 por Tai e
colaboradores. No nosso caso, 0 resultado da medicdo da distancia interincisal foi

ligeiramente superior (1 mm) ao que Tai evidenciou na altura.

Relativamente aos achados intraorais, ndo foi possivel avaliar corretamente as relacdes
oclusais da crianga uma vez que a falta de elasticidade da pele facial ndo permitiu uma
observacdo clinica exata nem a introducdo dos espelhos intraorais para a obtencéo de

um registo fotografico adequado.
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N&o foi possivel comparar a maioria das manifestacOes intraorais encontradas neste
paciente com outros casos pediatricos devido a inexisténcia de publicacBes de casos
idénticos na area odontopediatrica, no entando, estas alteracbes parecem ser
semelhantes as descritas em casos de adultos. Relativamente a estes achados, Tai e 0S
seus colaboradores em 1993, apenas referiram que a menina de doze anos por eles
observada, apresentava uma denticdo mista saudavel com baixos indices de PB e que a
sua mucosa oral possuia um aspeto esbranquicado. Evidenciaram, ainda, a presenca de

telangiectasias, nao se tendo pronunciado sobre outros aspetos.

A radiografia panoramica realizada ao nosso paciente infantil ndo demonstrou nenhum
sinal de reabsorc¢do 6ssea ao nivel do ramo e/ou do corpo da mandibula. A avaliacdo dos
condilos e dos processos coronoides, ndo pode ser devidamente efetuada uma vez que,
os exames radiograficos disponiveis nas clinicas de Medicina Dentéria da UFP-FCS,

ndo permitiram uma observacéo tao abrangente.

N&do foram encontradas alteracbes no LP (como se esperava) nem na lamina dura,
contrapondo as evidéncias demonstradas por Tai et al., em 1993. Estes resultados
podem ser consequéncia da fase de denticdo em que 0 nosso paciente se encontrava,
mas também podem estar associados a outros fatores como o tipo de tratamento a que

foi submetido, o tempo de atividade da doenca e ao género.

N&do foram efetuados exames a funcdo das glandulas salivares pela inexisténcia de
materiais necessarios ao procedimento. Contudo, o nosso paciente infantil referiu ndo

recordar-se de episddios em que sentisse a boca seca.

A nossa proposta de um protocolo basico direcionado especialmente as criangas com
ES, podera ser uma mais-valia, face as necessidades especiais que estes pacientes

apresentam, em virtude das limitaces fisicas causadas pela doenca.
No entanto, a sua elaboracdo baseou-se nas recomendacdes gerais preconizadas para

pacientes com necessidades especiais, nos conhecimentos da autora sobre a

esclerodermia e na sua experiéncia com pacientes odontopediatricos.
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As adaptacdes realizadas foram sustentadas pelas necessidades apresentadas pelo nosso
paciente pediatrico, evidenciadas durante a avaliacdo clinica. Seria necessario um
acompanhamento desta crianga a longo prazo e a realizagdo de estudos futuros sobre
esta doenca na literatura dentaria, para a verificacdo e avaliacdo da real aplicabilidade

do protocolo proposto.

A iniciativa da realizacdo deste protocolo, sob o ponto de vista da autora, proporcionara
uma intervencdo mais adequada da odontopediatria na abordagem das criangas com ES
contribuindo, acentuadamente, para a otimizacdo da saude oral e geral destes pacientes

pediatricos.

105



Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico

1. CONCLUSAO

O reconhecimento das manifestacGes orofaciais da esclerodermia, pelo odontopediatra,
é de importancia fundamental, no sentido de reforcar a necessidade da implementagéo
de cuidados médico-dentérios especiais e em fase precoce, enquadrados no planeamento
terapéutico estabelecido para estas criangas, que visem prevenir e controlar a infecéo

oral, contribuindo para a manutencéo da sua saude oral e geral.

O agravamento crescente da saude oral dos pacientes pediatricos com esclerodermia é
bastante evidente e o odontopediatra pode ser, eventualmente, o primeiro a suspeitar e a
diagnosticar a patologia. Neste sentido, destaca-se a importancia de um melhor
conhecimento das manifestacdes gerais desta doenca e do seu tratamento, por parte da
comunidade médico-dentaria, para que a sua pratica clinica possa contribuir com
seguranca para um melhor progndstico dos casos, para a qualidade de vida e/ou para

aumentar a sobrevida das criancas com esclerodermia.

Em suma, fica o desafio de aprofundar este tema num futuro préximo, pois a
informac&o existente é tdo escassa e trata-se de uma temética tdo estimulante para a
investigacdo, que nos leva a encarar este trabalho monografico ndo como o término de
uma etapa, mas sim, como o inicio de uma nova, com 0 proposito de ajudar os atuais e

futuros pacientes pediatricos acometidos pela esclerodermia.
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V. ANEXOS
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Folha Explicativa de Estudo

“Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico”

No ambito da Dissertacdo do curso de Mestrado Integrado em Medicina Dentéria com o titulo
“Esclerodermia no Paciente Odontopediatrico” da estudante Lisandra Lima Puga, orientada
pela Mestre Cétia Carvalho Silva, vimos solicitar a participacdo do paciente Ruben Gabriel de
Sa Puga, ao seu representante legal, Francisco Martins de Puga.

O conhecimento das manifesta¢@es clinicas da Esclerodermia tem um interesse significativo no
ambito da Medicina Dentaria, uma vez que possibilita a realizagdo de uma intervencao na area
de Odontopediatria direcionada as necessidades especiais deste paciente infantil.

Objetivo:

Realizar uma revisdo bibliogréfica sobre o tema proposto e ilustrar este trabalho com a recolha
de dados clinicos do paciente pediatrico acometido pela esclerodermia, nomeadamente
fotografias intra e extraorais tendo em vista a melhor compreensdo da doenga e suas
condicionantes na consulta de Odontopediatria.

Metodologia:

Para se proceder a elaboragdo do presente estudo é necessario a recolha de dados clinicos do
paciente, como a histéria clinica geral e dentaria, exames radiograficos e registo fotografico.
Nao serdo efetuados procedimentos invasivos para posterior registo.

Caracteristicas Eticas:

A colheita destes dados apenas sera realizada apds a autorizagdo atribuida pelo tutor legal do
paciente, podendo a qualquer momento recusar a participacao do Ultimo, sem que isso possa ter
como efeito qualquer prejuizo pessoal.

Os registos efetuados pelo investigador serdo utilizados Unica e exclusivamente para o estudo
em causa, salvaguardando sempre, 0 anonimato e confidencialidade dos dados obtidos.

Declaro ter recebido, lido e compreendido a explicacao do estudo.

Data: ............ 2 [oviiiiiiinnn,

O(A) responsavel pelo participante no estudo:




DECLARACAO DE CONSENTIMENTO INFORMADO

Designagdo do Estudo (em portugués):

Eu, abaixo-assinado, (nome completo do participante no estudo)

, compreendi a explicagio gue me foi fornecida acerca da participagao

na investigagdo que se tenciona realizar, bem como do estudo em gue serei incluido. Foi-me
dada oportunidade de fazer as perguntas que julguei necessarias, e de todas obtive
resposta satisfatoria.

Tomei conhecimento de que a informagdo ou explicagdo que me foi prestada versou os
tempo a minha participagdo no estudo, sem que isso possa ter como efeito qualquer
prejuizo pessoal.

imagem) serdo confidenciais e utilizados Onica e exclusivamente para o estudo em causa,
sendo guardados em local seguro durante a pesquisa e destruidos apos a sua conclusdo.

Por isso, consinto em participar no estudo em causa.

Data: f 120

Assinatura do participante no projecto.

O Investigador responsavel:

Nome:

Assinatura:

Comissic de Etica da Universidade Ferando Pessoa



