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Resumo

Algumas doengas de origem autoimune frequentemente tém um impacto significativo na
cavidade oral, manifestando-se de varias formas clinicas que podem dificultar o
diagndstico preciso e a gestdo adequada destas condi¢cBes. O LuUpus Eritematoso
Sistémico (LES) é um exemplo de uma doenca autoimune cronica que afeta a cavidade
oral e é, também, conhecida pela sua complexidade clinica. E uma patologia de origem
multifatorial e que apresenta uma elevada prevaléncia entre mulheres em idade fértil, com
0 inicio geralmente ocorrendo entre 0s 15 e 50 anos de idade. Esta doenca pode
comprometer qualquer érgdo do corpo, incluindo articulac@es, pele, pulmdes, coracao,
sistema nervoso, vasos sanguineos e figado. Clinicamente, o LES caracteriza-se por um
padrdo de apresentacdo que inclui episodios alternados de exacerbacdo e remissao dos
sintomas. Esta revisdo tem como objetivo fornecer uma visdo geral das manifestacdes
orais associadas ao LES, a sua prevaléncia, patogénese, diagnostico e opc¢des de
tratamento. Além disso, foi apresentado um caso clinico de uma paciente do género
feminino de 50 anos diagnosticada com LES em 2012, tendo sido observado e
documentado as manifestagbes orais. Pacientes com LES reportam frequentemente
Ulceras, xerostomia e gengivite. Também enfrentam um risco elevado de outros
problemas dentarios, como céaries e doencas periodontais, 0 que esta associado ndo s ao
uso continuo de imunossupressores, mas tambem a idade em que a doenga se manifestou
pela primeira vez. A revisdo evidencia que a presenca de manifestacdes orais € comum e
frequentemente relacionada com a duracdo da doenca e o tratamento, sublinhando a
necessidade de uma vigilancia regular e um tratamento especializado para minimizar o
impacto destas complicacdes. Devido a complexidade e a variedade das manifestacdes
clinicas do LES, é crucial adotar uma abordagem multidisciplinar, que envolva tanto o
tratamento médico especializado como a atencdo dentaria apropriada, para garantir uma
gestdo eficaz da doenca e melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

Palavras-Chave: Lupus Eritematoso Sistémico; Manifestacbes orais, Patologia

orofacial.
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Abstract

Some autoimmune diseases often have a significant impact on the oral cavity, manifesting
in various clinical forms that can hinder the accurate diagnosis and proper management
of these conditions. Systemic Lupus Erythematosus (SLE) is an example of a chronic
autoimmune disease that affects the oral cavity and is also known for its clinical
complexity. It is a multifactorial pathology with a high prevalence among women of
childbearing age, typically beginning between the ages of 15 and 50. This disease can
affect any organ in the body, including joints, skin, lungs, heart, nervous system, blood
vessels, and liver. Clinically, SLE is characterized by a pattern of alternating episodes of
symptom exacerbation and remission. This review aims to provide an overview of the
oral manifestations associated with SLE, their prevalence, pathogenesis, diagnosis, and
treatment options. Additionally, a clinical case of a 50-year-old female patient diagnosed
with SLE in 2012 was presented, with the oral manifestations observed and documented.
Patients with SLE often report ulcers, xerostomia, and gingivitis. They also face a high
risk of other dental problems such as caries and periodontal diseases, which is associated
not only with the continuous use of immunosuppressants but also with the age at which
the disease first manifested. The review highlights that the presence of oral manifestations
is common and often related to the duration of the disease and treatment, emphasizing the
need for regular monitoring and specialized treatment to minimize the impact of these
complications. Due to the complexity and variety of SLE clinical manifestations, it is
crucial to adopt a multidisciplinary approach that involves both specialized medical
treatment and appropriate dental care to ensure effective disease management and
improve the quality of life of these patients.

Keywords: Systemic lupus erythematosus; Oral manifestations, Orofacial pathology.
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LUpus eritematoso sistémico e patologia orofacial — um caso clinico

1. Introducéo

O LOpus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca autoimune cronica com
envolvimento sistémico, caracterizada por uma grande heterogeneidade na apresentacdo
clinica. Esta patologia pode afetar virtualmente qualquer 6rgdo ou sistema do corpo
humano, embora tenda a comprometer com maior frequéncia as articulagdes, a pele, os
pulmdes, o coracdo, o sistema nervoso central, 0s vasos sanguineos e o figado (Garcia-
Rios et al., 2022).

A incidéncia e a prevaléncia do LES variam significativamente entre as diferentes regides
do mundo. As diferencas nas estimativas epidemiol6gicas podem ser atribuidas a uma
multiplicidade de fatores, incluindo variagdes no acesso aos cuidados médicos nas
diferentes areas geograficas, a exposicao a fatores ambientais, o status socioeconéomico e

a propria heterogeneidade inerente a doenca (Stojan & Petri, 2018).N

A complexidade do LES n&o reside apenas na diversidade das suas manifestagdes, mas
também no seu curso clinico, que é marcado por periodos de exacerbacdo, onde 0s
sintomas se intensificam, seguidos de periodos de remisséo, nos quais 0s sintomas podem
diminuir ou até desaparecer temporariamente Esta alternancia entre exacerbacdes e
remissdes torna o diagnostico e o tratamento do LES particularmente desafiantes,
exigindo uma abordagem multidisciplinar e personalizada para cada doente (Garcia-Rios
et al., 2022).

A etiologia do LES ainda ndo é totalmente conhecida, mas diversos fatores séo
reconhecidos por contribuir para o surgimento e desenvolvimento do quadro clinico.
Entre esses fatores incluem-se aspetos genéticos, hormonais, ambientais e imunologicos
(Sestan et al., 2023).

Sintomas como Ulceras na boca, lesdes vermelhas ou brancas no palato, gengivite e boca
seca podem ser indicadores precoces de LES e devem ser atentamente observados por
profissionais de salde, tanto médicos quanto médicos dentistas. As manifestacdes orais
estdo entre os primeiros sinais e sintomas a surgir em individuos com LES, e por isso
tornou-se pertinente sua compreensdo para facilitar a gestdo desta doenca complexa. Estes
profissionais desempenham um papel fundamental na detecdo precoce e no
encaminhamento adequado dos pacientes para cuidados especializados (Khalaf et
al.,2022).
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Esta revisdo tem como objetivo fornecer uma visdo geral das manifestacGes orais

associadas ao LES, a sua prevaléncia, patogénese, diagndstico e opgdes de tratamento.

Além disso, foi apresentado um caso clinico de uma paciente do género feminino de 50
anos diagnosticada com LES em 2012, tendo sido observado e documentado

manifestacdes orais.
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2. Revisao da literatura

L Upus eritematoso sistémico
a) Definigéo

O LUpus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca autoimune cronica com
envolvimento sistémico e caracterizada por uma grande heterogeneidade na apresentacdo
clinica. Embora possa afetar qualquer 6rgéo, afeta mais comumente as articulagdes, pele,
pulmdes, coracdo, sistema nervoso, vasos sanguineos e figado. A complexidade da
doenca reside ndao apenas nas diversas manifestacdes, mas também no seu curso,

alternando periodos de exacerbagdo com periodos de remisséo (Garcia-Rios et al., 2022).

b) Incidéncia e prevaléncia

A incidéncia e a prevaléncia do LES variam significativamente entre as diferentes regides
do mundo. As diferencas nas estimativas epidemioldgicas s@o devidas a variagcbes no
acesso aos cuidados medicos nas diferentes areas, a exposicdo ambiental, status
socioecondmico, e a propria heterogeneidade da doenca. Observa-se que o LES afeta mais
as mulheres, numa proporcao de 9 mulheres para 1 homem, sendo mais agressiva a sua
progressao em pacientes jovens e uma das principais causas de morte entre estas mulheres
(Stojan & Petri, 2018). E mais prevalente em afro-americanos, amerindios e asiaticos e
menos frequente nos individuos caucasianos (Fernandez et al.; 2007; Rees, et al., 2017).
Entre 2002 e 2009 nos Estados Unidos da América (EUA), a prevaléncia do LES foi
estimada em 72,8 por 100.000, com uma incidéncia total de 5,1 por 100.000 anos-pessoa.
A prevaléncia do LES tem vindo a aumentar nos EUA o que pode estar relacionado com
uma maior consciencializacdo e reconhecimento da doenca. Padrbes semelhantes de
aumento da prevaléncia do LES ao longo do tempo também sdo encontrados noutras
regides geograficas, incluindo Europa e Asia (Morand et al., 2023).

Atualmente a incidéncia global do LES €, aproximadamente 4,87 (de 1,4 a 15,13) por
100.000 pessoas-ano. E de notar que este autor usou um modelo estatistico linear misto
para estimar a incidéncia, prevaléncia global e regional de LES mesmo em regides sem
dados epidemioldgicos (Tian et al., 2023).

Em Portugal e segundo os dados do Registo Nacional de Doentes Reumaticos (REUMA)
existiam 2504 pessoas com LES em 2023 (Tabela 1).
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Tabela 1.

Registo Nacional de Doentes Reumaticos, por regido, em 2023 (adaptado de

Relatorio Execucao Reuma.pt 2023 final versao sumaria.pdf)

Protocolo Portugal Brasil Total
Norte Centro Sul llhas
Artrite reumatoide 2519 3071 4965 343 - 10898
Espondilartrite 1736 1475 2794 199 - 6204
Artrite psoridtica 986 946 1786 124 - 3842
Artrite idiopatica juvenil 269 204 1249 69 451 2242
Lupus eritematoso sistémico 357 710 1320 57 . 2504
Artrites iniciais 44 132 125 - - 301
Sindromes autoinflamatdrias 17 19 342 2 . 380
Vasculites 165 231 1099 9 504 2008
Osteoartrose 4 73 90 1 - 168
Esclerodermia 380 445 739 27 . 1591
Sindrome Sjégren 101 337 973 9 - 1420
Miosites 62 88 237 4 - 391
Osteoporose 394 1020 177 57 - 1648
Outros diagndsticos juvenis 6 1 242 - - 249
Qutros diagnésticos adultos 47 568 801 17 - 1433
Total 7087 9380 16939 918 955 35279

c) Etiologia

A etiologia do LES ainda ndo é totalmente conhecida, mas observa-se que diversos fatores
podem contribuir para o surgimento do quadro clinico, como por exemplo, aspetos
genéticos, hormonais, ambientais e imunoldgicos (Sestan et al., 2023).

Vaérios estudos destacam a associacdo entre o (Human Leucocyte Antigen) HLA 1l e 0
desenvolvimento do LES. Certos alelos de risco relacionados com o processamento e
apresentacdo de antigénios pelas moléculas HLA 11 estdo descritos ndo sO para esta
patologia autoimune como para outras como a artrite reumatoide (AR) (Accapezzato et
al., 2023). Estudos de associacdo gendmica, do inglés, Genome-wide association study
(GWAS) identificaram mais de 100 loci com polimorfismos que predispdem para o LES

sendo esta considerada uma doenga autoimune poligénica. Existem, também, algumas


https://reuma.pt/wp-content/uploads/Relato%CC%81rio_Execuc%CC%A7a%CC%83o_Reuma.pt_2023_final_versao_sumaria.pdf
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formas mais raras de LES ou patologias com fendtipos semelhantes, consideradas
monogénicas que se apresentam como mais graves e se desenvolvem em criangas com
idade inferior a 5 anos (Graham et al., 2009).

No entanto, esta “carga” genética é responsavel por apenas 30 a 40 por cento da
suscetibilidade ao LES, sugerindo também uma grande componente ambiental e/ou
epigenética. Numa lista de genes identificados em associacdo com o LES monogénico
destacam-se 0 TREX1, gene que codifica uma proteina nuclear com um papel na
reparacdo do ADN e regulacdo da ADN polimerase, e 0s genes que codificam C1, C2 e
C4, proteinas do sistema de complemento (Tsai et al., 2023). Embora as evidéncias que
descrevem o efeito cumulativo dos fatores de risco genéticos sejam limitadas, um estudo
de coorte de 1.655 pacientes com LES descobriu que o nimero combinado de variantes
de risco genético era maior entre pacientes com LES diagnosticado na infancia versus
aqueles com inicio da doenca na idade adulta (Mo et al., 2020).

O fator hormonal também pode ser determinante no inicio e curso da doencga. Estudos
recentes sobre o estradiol, testosterona, progesterona, desidroepiandrosterona (DHEA),
hormonas hipofisarias, incluindo a prolactina, e hormonas tiroideas, apoiam a hipotese de
estas modularem a incidéncia e a gravidade do LES (Cutolo et al., 2014; Fernandez et
al.,2007).

Os estrogénios desempenham um papel importante no desenvolvimento do LES. Um
estudo mostrou que mulheres com menarca precoce, ou tratadas com regimes contendo
estrogénio, como contracetivos orais ou terapias de reposicdo hormonal p6s-menopausa,
tém um risco significativamente aumentado de desenvolverem a doenca (taxa de risco de
1,5a2,1). Assim como se associou a exposicdo aos estrogénios ao aumento de risco de
desenvolvimento do LES outros estudos observaram que a progesterona e testosterona
desempenham um papel oposto, ao inibir os efeitos dos estrogénios. Um ensaio clinico
randomizado, duplo-cego, concluiu que 0s contracetivos orais combinados contendo
baixas doses de estrogénio sintético e progesterona sao seguros e nao aumentam o risco
de recidivas em mulheres pré-menopausa, com LES estavel. No entanto, um outro estudo,
caso-controle, relatou que os contracetivos orais combinados estdo associados a um
aumento do risco de LES em mulheres que estdo a iniciar o uso de contracetivos orais.
Além disso, a influéncia das hormonas sexuais na atividade da doenca é evidente nas
exacerbagbes do seu quadro clinico durante a puberdade, gravidez e pés-parto (Sutanto
& Yuliasih, 2023).
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Outros estudos, referem que o papel patogénico das hormonas no LES pode estar
relacionado também com a resposta imunologica. O estrogénio estimula a funcdo dos
linfocitos B, mondcitos, células dendriticas, a producéo de autoanticorpos anti-dsDNA e
a ativacdo de células T autoreativas. Também é capaz de modular a expressdo dos
recetores Toll -Like (TLR) em leucdcitos e estimular a producédo de Interferdo do tipo |
(IFN-1), uma citoquina conhecida pelo seu envolvimento na patogénese do LES. O
estrogénio estimula a producgéo desta citoquina enquanto a progesterona pode inibi-la,
sugerindo que um equilibrio entre as duas hormonas é importante. Estas observagdes
sustentam também a diferenca observada na prevaléncia do LES entre homens e
mulheres. Consequentemente, as mulheres estdo mais predispostas a produzir
autoanticorpos e desenvolver LES assim como também podem desenvolver um quadro
fenotipico de LES sem ter a doenca (Kono et al., 2021; Svanberg et al., 2023).

Em comparacdo, 0s androgénios tendem a ser imunossupressores: 0s niveis séricos de
DHEA, um composto intermediario na sintese de testosterona, séo baixos em quase todos
0s pacientes com LES (Santana-Sanchez et al., 2024).

Relativamente as hormonas da tirdide, estas podem influenciar o curso do LES ou vice-

versa: ha um aumento na incidéncia de doencas da tiroide em individuos com LES.
Niveis séricos elevados da hormona estimulante da tiroide (TSH) foram encontrados em
pacientes com LES, comparativamente com individuos saudaveis: 24% e 12%
respetivamente (Klionsky & Antonelli, 2020).

Relativamente a fatores ambientais diversos virus foram relatados como envolvidos na
patogénese do LES, incluindo o virus Epstein-Barr (EBV), citomegalovirus (CMV),
parvovirus B-19, e o virus da imunodeficiéncia humana-1 (HIV-1) com base na
reatividade cruzada dos seus antigénios. Esta predisposicdo para infecBes relaciona-se
com a disfuncdo imunitaria observada no LES em particular os baixos niveis séricos das
proteinas do sistema de complemento, defeitos funcionais dos neutréfilos e macrofagos,
diminuicdo da quimiotaxia, opsonizacao e fagocitose e até alteracbes no metabolismo
oxidativo (Rao & Mikdashi, 2023).

A luz ultravioleta (UV) é outro fator ambiental associado ao desenvolvimento de LES.
Esta pode estimular os queratindcitos a secretar mais I1L-1, IL-3, IL-6, fator estimulador

de colonias de granulécitos e macrofagos (GM-CSF) e TNF-a, e induzir as células B a
produzir mais autoanticorpos. Por outro lado, os UV, dependendo da intensidade da

exposicdo, podem induzir a apoptose dos queratindcitos, que, ao acumularem-se geram
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uma resposta inflamatdria exacerbada e o desenvolvimento de autoanticorpos (Maz et al.,
2022).

Outros fatores ambientais como o consumo de tabaco, a vitamina D e alergias a
medicamentos, particularmente a antibidticos, podem também associar-se ao
desenvolvimento de LES (Chen et al., 2022).

d) Imunopatogénese

A hiperativacdo do sistema imunoldgico, a formacdo de imunocomplexos e a disfuncédo
fagocitica sdo caracteristicas marcantes do LES. Mais recentemente foi observado que
alguns pacientes com LES apresentam uma degradacdo deficiente das redes
extracelulares de neutréfilos (NETS), estando este fator associado ao aumento da
concentracdo de anticorpos anti-dsDNA, autoanticorpos contra as NETSs e ativagdo do
complemento na tentativa de efetuar a “clearance” destes anticorpos do organismo
(Huang et al., 2022).

Os neutrofilos libertam NETS, redes fibrosas compostas por componentes granulares, que
funcionam para aprisionar, inibir e eliminar patogénios extracelulares. Um grande
numero de NETS pode ser detetado nos rins, na pele e no sangue dos pacientes com LES,
e sua presenca esta relacionada com a atividade da doenca. No LES, a depuracao subotima
e/ou a formacao excessiva de NET (NETose) resultam na ativacdo de células dendriticas
plasmacitoides (pDC), estimulacdo da producdo de IFN-a e diferenciacdo de Thl7
resultando estes eventos em dano tecidular (Revu et al., 2018) (Wang et al., 2022).

A falta de tolerancia imunoldgica também desempenha um papel crucial na patogénese
do LES ndo s ao nivel dos linfocitos B, mas também dos T. As células T secretam
citoquinas pro-inflamatdrias e podem induzir as células B a produzir autoanticorpos.
Também, em pacientes com LES, as células T autoreativas podem aumentar a expressao
de ligantes apoptéticos como TRAIL, o TWEAK e o Faz (Pan et al., 2020).

Por outro lado, estudos recentes também associam o nimero diminuido de células B
reguladoras a pacientes com LES, células estas que regulam negativamente a resposta
imune. Na realidade o uso de agentes biologicos que tem como alvo as células B tem sido
objeto de estudo ao longo da ultima década, no tratamento do LES, de modo a chegar-se
a remissdo da doenca e ao restabelecimento da autotolerancia (Parodis, Gatto, & Sjowall,
2022).
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e) ManifestacGes clinicas e diagnostico

Os sintomas precoces do LES mais comumente relatados antes ou no ano seguinte ao
diagndstico sdo a fadiga (89,4%), dor nas articulacdes (86,7%), fotossensibilidade
(79,4%), mialgia (76,1%) e erupc¢édo cutanea (70,5%). Outros sintomas incluem febre e
trombose. Alguns sintomas séo relatados com uma frequéncia muito menor, como dor de
cabeca, sintomas de secura, depressao/distirbios de humor e diarreia/dor abdominal,
respetivamente em 10,0%, 9,7%, 8,6% e 5%. Sincope e arritmia ventricular foram
relatadas como sintomas precoces raros. Pesquisas adicionais sdo necessarias para o lupus
pré-clinico (assintoméatico no momento, mas com anomalias imunoldgicas e potencial
desenvolvimento de LES) e lapus precoce (consistindo em manifestaces clinicas
consistentes com LES, mas ainda néo satisfazendo os critérios de classificagdo) (Huang
et al., 2022).

As lesdes cutaneas afetam 70% a 80% destes pacientes LES e podem ser a manifestacdo
inicial da doenca, em 25 % dos casos (Niebel et al., 2023). A forma localizada é mais
prevalente (90%-95%) e manifesta-se como o caracteristico eritema em borboleta, lesdo
eritematosa e levemente descamativa que envolve simetricamente as regides malares e o
dorso do nariz. O eritema tende a ser transitdrio e desaparece em alguns dias ou semanas,
podendo ser acompanhado de edema facial. Posteriormente, pode afetar a testa, queixo,
orelhas e regido anterior do pescoco. A forma disseminada, é mais rara (5%-10%),
manifestando-se como uma erupcdo exantematica urticariforme ou maculopapular
predominantemente nas areas foto expostas. O lUpus eritematoso discoide (LED), € uma
forma de lupus que afeta apenas a pele e localiza-se predominantemente na cabeca e
pescoco ou disseminado pelas zonas foto-expostas. As lesdes assemelham-se a placas
eritematosas que evoluem com queratose e sdo particularmente dolorosas. Podem ser
lesbes que cicatrizam facilmente ou, quando situadas nas areas pilosas destruir os
foliculos causando alopecia (Vale & Garcia, 2023).

O envolvimento renal é considerado um forte previsor de morbidade e mortalidade no
LES. A doenca renal € suspeita na presenca de hematdria, proteindria ou funcao renal
reduzida, com ou sem confirmacao por bidpsia renal (Obrisca et al., 2022).

O sistema hematopoiético é comummente afetado no LES e é associado a condi¢des mais
graves. Leucopenia, trombocitopenia, anemia hemolitica autoimune (AHAI) e parpura

trombocitopénica tromboética (PTT) s@o as manifestacbes hematopoiéticas mais
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comumente relatadas no LES. A prevaléncia de leucopenia, linfopenia e neutropenia €
relatada, respetivamente, em 22-51,6%, 15-96,6% e 20-60% dos casos. Esta reducdo dos
linfocitos ou dos neutrdfilos esta associada ao risco de infe¢do (Obrisca et al., 2022).
Por outro lado, a trombocitopenia é associada a taxa de mortalidade mais elevada no LES
aumentando o risco de hemorragia intracraniana e geralmente € acompanhada por anemia
hemolitica, sindrome antifosfolipidica (SAF) e mais danos renais. A doenca hematolédgica
mais grave é a sindrome de ativacdo macrofagica (SAM), uma complicacdo fatal
caracterizada por febre persistente, diminuicdo das células sanguineas, linfadenopatia,
hepatomegalia, esplenomegalia, distarbios de coagulacdo e tempestade de citoquinas.
Em relacdo ao sistema musculoesquelético a inflamagdo ocorre em cerca de 85-90% dos
pacientes com LES. A sinovite ligada ao LES geralmente afeta mais de duas articulacdes,
ndo é erosiva ou deformante e é caracterizada por inchaco, acumulo de fluido e
sensibilidade nas articulagdes (Zoma, 2004). Nos pacientes com LES densidade mineral
0ssea mais baixa decorre, tambem, do uso prolongado de corticosteroides (Bultink, 2012).
Do ponto de vista clinico, € importante distinguir a inflamacdo do LES da AR, da
osteoartrite e da artrite gotosa usando-se para o diagndstico diferencial a ultrassonografia,
ressonancia magnética e a contagem de autoanticorpos (Frazzei et al., 2022)

Outros 6rgaos afetados pelo LES incluem os vasos sanguineos, os pulmdes e o coracao,
com uma prevaléncia variando de 15 a 70%. Pesquisas recentes sugerem a existéncia de
um subtipo de hipertensao arterial pulmonar chamado hipertenséo arterial pulmonar pura,
que é vasculopatica e ocorre em pacientes com LES com baixa atividade da doenca. A
pericardite € a manifestacdo cardiaca mais comum no LES. Foram encontradas
associagdes significativas entre nefropatia, doenca pulmonar intersticial, hipertensao
arterial pulmonar, trombocitopenia, leucopenia, hipocomplementenemia, anticorpos anti-
dsDNA e serosite. A aterosclerose é considerada principalmente uma comorbidade do
lapus. E importante notar que o inicio precoce do LES se associa a uma alta incidéncia
de manifestacbes miopericardicas, que estdo associadas a piores resultados. Por outro
lado, as manifestacGes pulmonares do LES sdo menos comuns em pacientes com inicio
precoce do LES (Gergianaki et al., 2021).

A vasculite, ou inflamacéo dos vasos sanguineos, € observada em 11-37% dos pacientes
com LES e os sintomas variam dependendo dos vasos e 6rgdos envolvidos. A maioria
das manifestacGes cutdneas mencionadas anteriormente e algumas complicacGes graves
do LES, como hemorragia pulmonar e vasculite mesentérica, também se enquadram na

categoria de vasculite (Huang et al., 2022).
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As manifestacbes neuropsiquiatricas também podem ocorrer: mais da metade dos
pacientes relatam confusio aguda, psicose, disturbios de humor e dores de cabeca. E
dificil determinar se as manifestacdes psiquiatricas sdo causadas pelo LES ou por eventos
cerebrovasculares independentes (Jacob et al., 2024).

Algumas manifestacbes neuroldgicas raras incluem sindrome de encefalopatia posterior
reversivel (SEPR), neuropatia de fibras pequenas e desmielinizacdo progressiva
inflamatoria crénica (Liu et al., 2022).

As manifestacdes clinicas do LES sdo diversas e frequentemente se sobrepdem a outras
doencas reumatoldgicas, neoplasias hematoldgicas e infe¢fes, o que torna o diagnéstico
extremamente desafiador. Uma combinacao de sinais clinicos e alteragcdes imunoldgicas
auxilia os médicos na compreensdo deste cenario complexo. Além do dano em multiplos
Orgéos, as comorbidades cardiovasculares e 0 aumento nas taxas de infegdo contribuem
ainda mais para a reducdo da qualidade de vida dos pacientes com LES (Crow, 2023).
Atualmente, novos critérios de classificacdo para melhorar a precisdo diagndstica foram
estabelecidos em 2019 pela Liga Europeia Contra 0 Reumatismo/Colégio Americano de
Reumatologia (EULAR/ACR) (Zanevan et al., 2022).

Na tabela 2 encontram-se descritos os 11 Critérios EULAR/ACR para a classificacdo do
LES.

Segundo estes critérios um paciente com LES tera que possuir obrigatoriamente um teste
FAN positivo, podendo adicionalmente apresentar sinais clinicos (constitucionais,
hematoldgicos, neuropsiquiatricos, mucocutaneos, serosos, musculoesqueléticos e
renais) e trés testes imunologicos positivos (anticorpos antifosfolipidios, proteinas do

complemento e anticorpos especificos para o LES). (Stull et al., 2023)
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Tabela 2.

Critérios de diagndstico de LES (American College of Reumathology) (adaptado
por Aringer M, Costenbader K, Daikh D, et al em 2019).

CRITERIOS PESO

CONSTITUCIONAIS

Febre 2 pontos

Hematolégicos

Leucopenia 3 pontos
Trombocitopenia 4 pontos
Hemolise autoimune 4 pontos

Neuropsiquiatricos

Delirios 2 pontos
Psicose 3 pontos
ConvulsGes 5 pontos
Mucocutaneos

Ulceras orais 2 pontos
Alopecia néo cicatricial 2 pontos
Rash cutaneo agudo 6 pontos
Rash cutaneo subagudo 4 pontos
Rash cutaneo cronico 4 pontos
Serosas

Derrame pleural ou pericardico 5 pontos
Pericardite 6 pontos

Musculosqueléticos

Sinovite 6 pontos

Mialgia 4 pontos

11
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Continuacéo da Tabela 2.

Critérios de diagndstico de LES (American College of Reumathology) (adaptado por
Aringer M, Costenbader K, Daikh D, et al em 2019)

Renais

Proteindria > 0,5 g/24 horas 4 pontos
Biopsia renal confirmando nefrite lpica Classe Il | 8 pontos
ouV

Bic’)Riia renal confirmando nefrite lUpica Classe 111 | 10 pontos
ou

Critérios imunolégicos

Anticorpos antifosfolipides

Anticardiolipina 1gG ou IgM > 40 GPL ou MPL, | 2 pontos
ou positivo em titulo médio/alto

Antibeta-2-glicoproteina | 1gG ou IgM positivoem | 2 pontos
titulo médio/alto

Anticoagulante lUpico positivo 2 pontos

Complemento

Baixo C3 ou C4 3 pontos

Baixo C3 e C4 4 pontos

Anticorpos especificos do lapus

Anti-dsDNA 6 pontos

Anti-Smith 6 pontos

O prognostico dos individuos com LES esta profundamente associado a diversos fatores,
incluindo a idade em que a doenca se manifestou pela primeira vez, a natureza e a
gravidade das manifestacoes clinicas e seroldgicas observadas, bem como os érgédos que
foram comprometidos ou danificados pela doenca. A idade ao inicio da doenca pode
influenciar a progressdo e a resposta ao tratamento, com 0S pacientes mais jovens
frequentemente apresentando formas mais agressivas da doenga (Gonzalez et al., 2016).
As manifestac6es clinicas, que podem variar desde envolvimento cutaneo e articular até

complicacGes renais e neuropsiquiatricas, desempenham um papel crucial na avaliagcdo

12


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6827566/

LUpus eritematoso sistémico e patologia orofacial — um caso clinico

do progndstico (Bertolaccini et al., 2018). Além disso, as alteragdes seroldgicas, como a
presenca de autoanticorpos especificos, sdo indicativas da atividade da doenca e podem
ajudar a prever a sua evolucdo (Petri et al., 2012). A presenca de lesdes renais,
particularmente nefrite lipica, € um indicador significativo da gravidade do LES e pode
influenciar a escolha da abordagem terapéutica (Weening et al., 2004). Na prética clinica,
para se delinear uma terapéutica adequada e eficaz, é fundamental avaliar o indice de
atividade da doenga, que reflete a intensidade da inflamagéo e a resposta ao tratamento,
bem como o grau de envolvimento renal, uma vez que a lesdo renal pode ter um impacto

profundo no prognéstico global do paciente (lannone et al., 2018).

f) Tratamento

O tratamento do LES como em qualquer doenca autoimune tem por objetivo a remissao
ou a baixa atividade da doenca e a prevencdo de surtos. Os farmacos anti-inflamatorios
ndo esteroides (NSAIDS) sdo usados no controle da inflamacéo e de dor moderada. Os
antimalaricos incluidos no grupo das drogas antirreumaticas modificadoras da doenca
(DMARDS) sdo bastante usados para diminuir a producéo de autoanticorpos e como tal
a exacerbacdo da doenca: a hidroxicloroquina é recomendada em todos os doentes com
LES, numa dose ndo superior a 5 mg/kg de peso. Os corticosteroides orais como a
prednisona podem ser usados para manutencdo ou na rapida resposta a um surto,
suprimindo a inflamagcdo, mas nunca por tempo prolongado. Em pacientes com
envolvimento cutaneo local e/ou sistémico sdo usados os corticosteroides topicos.

Os farmacos imunossupressores como 0 metotrexato, azatioprina, e 0 micofenolato séo
utilizados em casos mais severos de LES ou em pacientes que ndo respondem a terapia
com corticosteroides ou ainda se ha envolvimento de variados 6rgdos. Sao citotoxicos e
supressores do sistema imunitario tornando o paciente mais suscetivel a infecGes.

Atualmente os agentes biologicos que atuam numa célula/anticorpo especifico na
supressdo da resposta imune e reducdo da inflamacdo sdo usados no tratamento do LES
quando os corticosteroides, antimalaricos e imunossupressores ndo foram capazes de
controlar os sintomas da doenca. Podem também ser usados como primeira linha em caso
de doenga extra-renal persistentemente ativa ou exacerbada: belimumab ou rituximab.
Outros tipos de farmacos também séo utilizados mediante recomendacdes especificas
atualizadas para a doenga neuropsiquiatrica, hematoldgica e renal. Antes de qualquer tipo

de tratamento os doentes com LES devem ser avaliados quanto ao seu estado de
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anticorpos antifosfolipidos, perfil de risco de doencas infeciosas e cardiovasculares e as
estratégias preventivas devem ser adaptadas em conformidade (Fanouriakis et al., 2019).

Lupus eritematoso sistémico e manifestacdes orofaciais

As manifestagbes orais podem incluir Ulceras orais, lesdes eritematosas ou
esbranquicadas no palato, gengivite, xerostomia (boca seca), e outras alteragdes na
mucosa oral (Khalaf et al.,2022).

De acordo com Zakeri et al., 0 envolvimento oral € observado em 61,4%, dos pacientes
com LES e as lesbes orais podem ser assintomaticas em 50% dos pacientes. (Zakeri et
al., 2012).

As lesbes orais podem subdividir-se em 3 grandes grupos: aquelas diretamente associadas
ao LES, as associadas a medicacdo imunossupressora dos pacientes com LES e ainda
lesBes associadas ao LES com diagndstico de Sindrome de Sjogren (SS).

Pacientes com LES possuem uma prevaléncia de lesdes na mucosa oral que pode ir de 9
a 45% na gengiva, palato e labio inferior. Esta lesdes incluem, predominantemente,
Ulceras orais, placas brancas queratdticas e eritemato-escamosas e lesdes erosivas. Para
alem destas manifestacGes, pacientes com LES apresentam uma elevada prevaléncia de
hiposalivacdo e xerostomia, mucosite, glossite, queilite angular, disfuncédo da articulacao
temporomandibular (ATM), disguesia e aumento da incidéncia de caries dentarias e
doenca periodontal. Sdo pacientes também mais suscetiveis a infecGes oportunistas.
(Kudsi et al., 2021). Sdo tambem mais frequentes as lesdes ndo associadas a exacerbacao
da doenca- 40% do que aquelas associadas a doenca ativa. As ndo associadas a atividade
da doenca tém uma coloracdo carateristica vermelha e/ou branca e sdo indolores. As
lesbes orais associadas a doenca ativa sdo geralmente Ulceras vermelhas rodeadas por
uma auréola branca e estrias radiantes brancas. Estas séo as lesdes mais tipicas que podem
ou ndo ser dolorosas, e atingem mais frequentemente o interior das bochechas, o palato

duro e o labio inferior.

a) Ulceras

As manifestacdes orais mais prevalentes sdo as Ulceras orais. Afetam mais de 51% dos
pacientes com LES, sendo encontradas mais frequentemente nos labios, bochechas,

lingua ou palato e constituindo um dos critérios de classificagdo do LES. S&o superficiais,
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Unicas ou multiplas, de cor amarelo-pélida ou branca acinzentada e sdo acompanhadas de
dor quando irritadas. A sua prevaléncia difere consoante as regides etnias e idades dos
pacientes com LES: sdo encontradas mais frequentemente em individuos asiaticos de
etnia indiana ou malaia em oposi¢do a caucasianos e negros, e em individuos com LES
iniciado na juventude (Du et al., 2023). Fonseca et al. relatam que Ulceras orais séo
significativamente mais frequentes em pessoas com LES iniciado na juventude (45,5%),
em comparagdo com pacientes adultos ou com mais de 50 anos aquando do diagndstico
da doenga (17,5%). Em geral, o LES iniciado na juventude tem um curso mais agressivo
e um maior envolvimento de 6rgaos do que o LES iniciado na idade adulta ou tardia, com
uma necessidade maior de medicamentos imunossupressores por um periodo mais longo.
Ali et al. relataram que existe uma possivel associacdo entre o polimorfismo CD34 e
Ulceras orais em pacientes iraquianos com LES. Apesar da funcdo exata da CD34 ser
desconhecida é uma molécula de adesdo envolvida na migracéo celular e expressa por
ceélulas progenitoras hematopoiéticas células vasculares endoteliais e células progenitoras
endoteliais. (Ali & Zaidan, 2020). Num outro estudo, Aterido estudou a associacdo entre
o fator de crescimento endotelial vascular (VEGF) e ulceras orais no LES. Concluiu que
a desregulacao na expressdo do VEGF, responsavel pela regulacdo da angiogénese, pode
levar também ao aparecimento de ulceras. Por outro lado, a presenca de autoanticorpos
anti fosfolipidos esta significativamente associada a uma menor prevaléncia de ulceras

orais em pacientes com LES. (Aterido et al., 2017)

b) Placas brancas eritemato-escamosas

Constituem uma placa bem definida e atrofica com estrias queratinizadas brancas e
radiantes e telangiectasias na mucosa de revestimento, especialmente nas bochechas e no
palato mole. Pacientes com LES juvenil frequentemente desenvolvem uma lesdo
eritematosa com telangiectasias dolorosas, seguidas por queratose descamativa. A lesao
eventualmente transforma-se numa lesdo atr6fica com uma borda queratéticas. A lesao
tipica é composta por papulas/placas branca, eritema central, uma area de transicdo de
estrias brancas radiantes e telangiectasias periféricas. As estrias brancas radiantes podem
assemelhar-se as estrias de Wickham do liquen plano oral (LPO) dai que para um
diagndstico definitivo seja necessario a bidpsia da lesdo. No LPO a histopatologia mostra
danos as células basais e uma inflamacdo densa em faixa de linfécitos T no tecido

conjuntivo subjacente. As lesdes liquenoides e as lesbes de hipersensibilidade do tipo IV
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também devem fazer parte do diagnostico diferencial. Outras localizagdes desta lesdo,
mas menos comuns, sdo as bordas vermelhas dos labios e a mucosa especializada
(lingua). (Lira et al., 2022)

C) Hiposalivacéo e xerostomia

Leite et al. afirmaram que mais de 75% dos pacientes com LES sofrem de hiposalivagédo
(producéo reduzida de saliva), o que também pode levar ao desenvolvimento de
xerostomia (sensacdo de boca seca); esta mesma associacéo foi feita por Crincoli e e seus
colaboradores. Com o aumento da idade e da atividade do LES, a quantidade de saliva
produzida pelas glandulas salivares diminui. Da mesma forma, num estudo de casos-
controlo conduzido por Manzano et al., foi encontrada uma associagao significativa entre
xerostomia e menor fluxo salivar total em pacientes com LES o que afeta
significativamente a sua qualidade de vida. A secura da cavidade oral pode levar mais
tarde a glossodinia, disfagia e disguesia. (Leite et al., 2015). As pessoas que tém
simultaneamente LES e SS apresentam maior hiposalivacdo e xerostomia, no entanto,
tendem a apresentar menos manifestacdes sistémicas, particularmente o envolvimento
dos rins. A SS ocorre em cerca de 1% a 3% da populacdo em geral, mas em 20% a 30%

das pessoas com LES.

d) Queilite

A queilite do lapus € uma inflamacéo dos cantos dos labios. A lesdo tipica € pequena ou
difusa, eritematosa e edematosa, e pode se transformar em Ulceras crostosas dolorosas.
Afeta frequentemente a zona vermelha dos labios inferiores (queilite tipica do lupus).
Como a leséo esta na area exposta ao sol a queilite esta associada a fotossensibilidade em
pacientes com LES juvenil. Também foi relatado um caso de queilite erosiva extensa do
lipus que envolve ambos os labios superior e inferior em pacientes com LES juvenil

sistémico e ocorre na fase ativa da doenca. (Crincoli et al., 2020)

e) “Rash” Malar

A erupcdo malar também é um dos critérios para o diagnostico de LES, mas pode estar
pode também estar presente noutros tipos de lipus, incluindo o lGpus discoide ou lupus

cronico cutaneo.
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Caracteriza-se por uma erupcao cutanea eritematosa, plana ou elevada, na ponte do nariz
e nas bochechas, normalmente ndo se estende as pregas nasolabiais. Pode ser transitdria
ou progredir para envolver outras areas da face. A erupcdo malar do LES pode preceder
outros sintomas da doenga em meses e anos ou pode aparecer juntamente com outros
sintomas de LES agudo. O exame histopatolégico da pele corrobora os testes
laboratoriais. (Martins et al., 2023)

f) Desordens na ATM

Variados estudos demonstram que individuos com LES apresentam disfuncdo da ATM
com artralgia. Menos frequentemente sdo observados estalidos na ATM acompanhados
de limitacéo da abertura da boca. (Crincoli et al., 2016). Esta desordem pode decorrer da
atividade da doenca causando de alteragcBes nos condilos, incluindo erosdo, quistos e
diminuicdo do espaco articular levando a rutura da cartilagem e destruicdo 0ssea. Outras
disfuncdes associadas como reducéo de forca /atrofia dos musculos masticatorios podem

estar associados com o uso prolongado de corticosteroides. (Crincoli et al., 2020).

9) Cérie e doenca periodontal

No estudo conduzido por Aurlene et al. (2020), foi estabelecida uma associacéo
estatisticamente significativa entre a idade dos pacientes com LES e a ocorréncia de
sangramento gengival. Além disso, os autores identificaram uma correlacdo importante
entre a atividade da doenca e a prevaléncia de dentes cariados e dentes ausentes. Esse
estudo revelou que pacientes com LES mais velhos tendem a apresentar uma maior
frequéncia de problemas gengivais, como sangramento, enquanto a atividade da doenca
tem uma influéncia notavel na satde dentéaria, contribuindo para uma maior prevaléncia
de céries dentarias e a perda de dentes. Estes achados sublinham a importancia de
monitorizar a saude periodontal e o estado dentario em pacientes com LES, considerando
a interacdo entre a idade, a atividade da doenca e os problemas dentarios associados.
(Aurlene et al.,2020).

Outros estudos também demonstraram a relacdo entre LES, presenca de carie dentéria e
doenca periodontal. A doenca periodontal € mais comum em pacientes com LES
diagnosticado h&d mais de 8 anos o que pode ser explicado pela agdo dos
imunossupressores administrados, que influenciam o crescimento de patogénios e

modificam o equilibrio do microbioma oral. (Al-Mutairi et al., 2015)O uso prolongado
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de medicamentos imunossupressores em pacientes com LES est4 associado a uma série
de problemas de saude oral. Estes medicamentos, frequentemente utilizados para
controlar a atividade da doenca autoimune, tém efeitos colaterais que podem impactar
negativamente a cavidade oral. Entre os problemas observados, a gengivite € uma
condicdo comum, caracterizada pela inflamacéo das gengivas, que pode resultar em dor,
vermelhiddo e sangramento (Mongkolchaiarunya et al., 2024)

h) Outras manifestacdes orais

Apesar de menos frequentes outras manifestacGes podem ser encontradas nestes pacientes
como, por exemplo, Ulceras aftosas inespecificas. Alguns estudos referem que o tipo mais
comum de Ulcera aftosa em pacientes com LES juvenil s&o as Ulceras menores multiplas,
ou seja, menos de dez lesdes. (Li et al., 2014).

A lesdo em favo de mel é uma placa ou rede pigmentar bem delimitada, com
hiperqueratose branca em padrdo leitoso e eritema oral. Ocorre tanto nos tecidos de
revestimento quanto nos mastigatorios e alguns relatos sugerem gue esta lesao seja é uma
variante morfolégica ou um estagio tardio do LED. (Rodsaward et al., 2017)

Ainda mais raras, sdo as petéquias, lesdes brancas, lesées purpdricas, lesdes atroficas ou
erosivas.

Nos individuos com LES também se observa frequentemente hiperpigmentacao oral
assim como na pele, manifestacdo esta associada ndo ha doenca, mas ao uso prolongado
de cloroquina e hidroxicloroquina, antimalaricos frequentemente administrados
(Sowunmi et al., 2010). As infecGes oportunistas como a Candidiase também sao
decorrentes do tratamento imunossupressor. A Candidiase é a terceira infecdo mais
frequente nos doentes com LES, depois das infecbes bacterianas e virais (Hassan et al.,
2017). Estudos realizados em doentes com LES mostram que alguns agentes citotdxicos
como o metotrexato, causam a diminuicdo de linfocitos T CD4+, associados a resposta

imune contra a candidiase (Ramos-Casals et al., 2008).
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3. Material e Métodos

Para contextualizar esta dissertacdo, foi efetuada uma pesquisa bibliogréafica prévia, na
base de dados PubMed. Os filtros de pesquisa foram: idioma portugués, inglés e francés,
limite temporal dltimos 15 anos e artigos free full text.

As palavras-chave utilizadas foram Lupus Eritematoso Sistémico; manifestacdes orais e
patologia orofacial utilizando o operador booleano "AND".

Os critérios de inclusdo foram: artigos sobre LES e manifestacdes orais. Os critérios de
exclusdo aplicados foram: artigos que ndo abordavam manifestagdes orofaciais, estudos
sobre outras patologias ou condi¢des de patologias além do LES e artigos indisponiveis

em formato completo.

Apos a leitura dos resumos, foram selecionados 71 artigos relevantes para o tema, a partir
de um total de 98 inicialmente encontrados. O caso clinico envolveu a participacdo de
uma paciente de 50 anos (M.I.M.M.) diagnosticada com Lupus Eritematoso Sistemico
em 2012.

Depois de explicar os objetivos do estudo a paciente consentiu em participar no mesmo
assinando o consentimento informado e esclarecido (Anexos 1 e 2). A proposta de
realizagdo deste trabalho foi submetida a Comissdo de Etica da Universidade Fernando
Pessoa, parecer (Anexo 3). A paciente foi observada na clinica privada da Doutora Carla

Lourenco.

A terminologia e nomenclatura dentaria seguida sera a da FDI (World Dental Federation).

Caso Clinico

a) Histéria médica

Paciente de sexo feminino de 50 anos, diagnosticada com LES com envolvimento cutaneo
em 2012, e no mesmo diagnosticada com AR.

Paciente do género feminino, 50 anos, compareceu na consulta de Medicina Dentaria
referindo como queixas principais mialgia facial unilateral direita, sensacdo de boca seca,
ardéncia na mucosa jugal direita, aftas recorrentes no labio inferior, sangramento gengival

durante a escovagem dentéria, ruidos durante a mastigacdo e dor articular espontanea

bilateral.
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Na historia clinica reportou antecedentes meédicos muitos relevantes, referindo que em
2012, durante a gravidez verificaram-se algumas manifestacGes de dor articular e astenia,
mas ndo tendo feito exames suponha-se que estes sintomas estavam relacionados com a
gestacdo. Passadas algumas semanas estas manifestacdes de dor articular, astenia e
excesso de inchago das méos aumentaram de intensidade. Com o0 aparecimento de uma
alteracdo dermatoldgica foi diagnosticada com pénfigo folidceo, em 2012. Nesse mesmo
ano o diagndstico revisto foi de LES com envolvimento cutaneo e AR. Refere também
ter sofrido um acidente cardiovascular em 2014.

Relativamente aos habitos e sintomas gerais, a paciente ndo é fumadora, ndo consome
bebidas alcodlicas e ndo pratica exercicio fisico. A pressdo arterial € normal, ndo €
diabética, sem alteracGes de coagulacdo nem de cicatrizacdo. Nao presenta sinal de
Gorlin, e fez recurso a uma cirurgia de laqueacdo. Nunca referiu reacdo a anestesia
dentéria e o Gltimo tratamento dentario foi realizado no dia 22-09-2022.

Atualmente apresenta com muita frequéncia fadiga, disturbios de sono, hematomas
espontaneos localizados nas pernas e na barriga, dor articular constante, dor de cabeca
com uma intensidade bastante moderada o que lhe impede a normal atividade diaria. As
sintomatologias pioram com o calor e melhoram com uso de farmacos, no entanto, 0s
sintomas tendem a piorar durante situacdes de stress emocional.

Né&o refere dificuldade de movimentos, espasmos musculares, nduseas, vOmitos ou azia.
A paciente, atualmente, encontra-se medicada com um anticoagulante (Varfarina,
2,5mg/dia) e com um imunomodulador (Plaquinol, 400mg/dia) todos os dias. Em
periodos de exacerbacdo dolorosa foi medicada com um corticosteroide (Lepicortenolo,
5-15mg/dia) até 15 mg por dia, em conjugacéo com analgésico (Paracetamol, 1000 mg).

Em situacBes de dor muito intensa utiliza o anti-inflamatério (Brufen, 600mg).

b) Histdria dentéria

Os habitos de higiene oral reportados pela paciente mencionavam higienizacgéo trés vezes
ao dia com utilizacao de escova manual com cerdas médias. N&o apresentava dor gengival
durante a escovagem, mas apresentava sangramento, principalmente apds o uso de fio
dentario, apesar de este, ndo ser utilizado diariamente.

Nao utilizava flior a nivel sistémico nem a nivel local (ndo utilizava elixires orais). Nao

presentava halitose.
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C) Exame clinico extraoral

No exame clinico extraoral, a paciente apresentava simetria facial, labios competentes e
dimensdo vertical de oclusdo diminuida. Na abertura e fecho da boca, os céndilos
moviam-se simultaneamente e foi observada crepitacdo apenas do lado direito, sem
desvio no movimento de translagéo.

N&o presentava espasmos musculares faciais, inchaco na zona peri auricular, nem
disartria, disgeusia e disfagia.

N&o foram encontradas adenopatias dolorosas ou palpéaveis, mas a paciente relatou dor
intensa bilateral na fossa temporal, além de dor moderada no musculo masséter direito.
(Figura 1)

Figura 1.

Zonas de cabeca e pescoco dolorosas a palpacao, adaptado de Ettlin et al, (2016).

(Ettlin et al, 2016)

d) Exame clinico intraoral e diagnédstico

No exame clinico intraoral foram encontradas as seguintes alterac6es dentarias (Figura 2,
3, 4 e 5), tendo sido realizado o seguinte diagnostico:

« restauracdo em amalgama na face oclusal do dente 17 com infiltracéo;

« carie na face distal do dente 13);

« restauracao insatisfatoria na face vestibular e palatina dos dentes 12 e 11;

» restauracdo infiltrada na face distal do dente 21,

» restauracdo na face mesioclusal do dente 35 com infiltragdo zona radicular;

* restauracdo insatisfatoria na face vestibulo lingual dos dentes 32 e 34;
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« restauracdo insatisfatoria na face lingual do dente 31.

Apresenta auséncia das pecas dentérias: 18, 16, 15, 14, 24, 25, 26, 27, 38, 37, 36, 45, 46,
47 e 48.

Através do teste de mobilidade foi confirmada a mobilidade de grau Il nos dentes 31 e 41

e mobilidade de grau | no dente 43.

Figura 2.

Fotografia frontal em oclusdo com retracao dos tecidos periféricos.

Figura 3.
Fotografia lado direito e esquerdo em oclusdo com retracdo dos tecidos periféricos.
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Figura 4.

Fotografia da arcada superior.

Figura 5.

Fotografia da arcada inferior.

A ortopantomografia (Figura 6) revelou, além das restauracdes infiltradas, lesdes apicais
nos dentes 43 e 44. (imagem radioltcida ao redor do apice dentéario)

A paciente apresentava doenca periodontal generalizada, edentulismo parcial com proétese
superior e inferior em acrilico. A paciente apresentava retracdo gengival em quase todos
0s dentes presentes na arcada.

Nédo foram encontradas outras patologias tais como liquen plano oral, eritroplasia,
estomatite, fistulas, glossite ou candidiase. Também ndo foram encontrados fibromas,

granulomas, epulides, trauma oclusal e hematomas.
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Figura 6.

Ortopantomografia da paciente.

e) Plano de tratamento

Foi proposto o seguinte plano de tratamento:

v' Restaurar as lesdes de carie nos dentes 17, 11, 32, 33 e 35;

v Retratamento endoddntico néo cirlrgico e restauracdo do dente 34;

v Tratamento endoddntico ndo cirdrgico e restauracdo dos dentes 44 e 45;

v’ Retificar a dimens&o vertical da oclusdo e ajuste das préteses removiveis acrilicas;

v’ Tratamento multidisciplinar entre o0 médico dentista e o fisioterapeuta na abordagem
da ATM; a dor muscular associada a LES é um fator predisponente para o
desenvolvimento de distUrbios da ATM.

Foi proposto abordar o fisioterapeuta, para realizacdo de um plano de tratamento para
0s “pontos gatilhos™ identificados, sendo que a sua terapia envolve normalmente uma
abordagem multimodal, com exercicios realizados pelo paciente coadjuvantes a
tratamentos realizados pelo fisioterapeuta como a massagem e alongamento da
superficie muscular, tratamentos térmicos por aplicacdo do frio ou calor. Foi
esclarecido adicionalmente, que fatores precipitantes como o esforco repetitivo dos
musculos orofaciais, 0 stress emocional e posi¢do durante do sono constam como
fatores que devem ser monitorizados de modo a impedir o desenvolvimento de pontos

gatilho adicionais.
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A paciente foi informada e alertada para os cuidados de higiene oral e para a manutengéo
de uma dieta equilibrada de modo a ndo exacerbar a patologia na mucosa oral.

4, Discussao

A paciente, diagnosticada com LES aos 38 anos, apresenta uma histdria clinica complexa:
inicialmente, com um diagnostico de pénfigo foliaceo, apds exames de anatomia
patoldgica, foi diagnosticada com LES com envolvimento cutaneo (rash malar / rash
discoide com fotossensibilidade) e articular. Atualmente, com 50 anos, esta diagnosticada
com LES e AR. As manifestacBes clinicas apresentadas pela paciente incluem tanto
sintomas diretamente relacionados com o LES como manifestacfes secundarias devido
ao uso prolongado de antimalaricos; igualmente apresenta sintomas da outra condicao
autoimune presente (Ruiz-Irastorza & Bertsias, 2021).

As queixas principais reportadas no decorrer da consulta, particularmente a sensagéo de
boca seca e ardéncia na mucosa jugal direita refletem em parte sintomas orofaciais
tipicamente associadas ao LES nédo excluindo a probabilidade de inclusivamente haver
sobreposicdo de sintomatologia apresentada. As alteracdes nas glandulas salivares dos
pacientes com LES sdo uma manifestacdo especifica da doenca: pacientes com LES
apresentaram uma reducdo significativa na taxa de fluxo salivar, bem como altas
concentracdes de sodio, calcio, magnésio e anticorpos IgA e IgM, (Leite et al., 2015).
Os termos hiposalivacao e xerostomia sao frequentemente usados erroneamente de forma
intercambiavel. A hiposalivacéo refere-se a uma reducao na producéo de saliva, enquanto
a xerostomia refere-se a uma sensacdo subjetiva de secura na boca. Engquanto a
xerostomia é uma manifestacéo oral associada ao LES ja a ardéncia da mucosa jugal ou
glossodinia associa-se ao uso prolongado do antimalarico- hidroxicloroquina. Este, além
de prevenir surtos, também aumenta a sobrevida dos pacientes e em caso de gestacdo
reduz a atividade da doenca sem causar efeitos adversos no feto. Ruiz-Irastorza et al.
afirmaram que a hidroxicloroquina é um medicamento padrdo no tratamento de pacientes
com LES e que seu uso deve ser mantido durante toda a duracédo da doenca.

A ATM desempenha um papel fundamental nas fungbes mastigatorias, de degluticdo e
fonatérias. As doencas autoimunes, como o LES e a AR, podem influenciar
significativamente a ATM causando sintomas dolorosos e disfun¢des que comprometem
a qualidade de vida dos pacientes. A paciente em questdo, manifesta disturbios na ATM,

incluindo dor articular, rigidez, crepitacGes e ruidos articulares durante a abertura e fecho
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da boca. Esses sintomas séo indicativos de uma inflamagéo e/ou degeneracgéo articular,
provavelmente associada a ambas as patologias autoimunes subjacentes. (Semerci &
Gunen Yilmaz, 2024). A AR é conhecida por causar sinovite e destruicdo progressiva da
cartilagem e do osso subcondral nas articulagbes periféricas e axiais, incluindo a ATM.
No contexto do LES, a inflamag&o sistémica e o envolvimento multiorganico podem levar
a manifestacdes articulares que, embora menos frequentes em comparagdo com a AR,
ndo devem ser subestimadas. Os mecanismos através dos quais o LES e a AR influenciam
a ATM sédo complexos e multifatoriais. Na AR, a eroséo da cartilagem articular é mediada
por uma resposta imunoldgica aberrante e libertacdo de citocinas pré-inflamatérias como
0 TNF-a e a IL-6, enquanto no LES, a producdo anormal de autoanticorpos forma
complexos imunes depositando-se nos tecidos e causando dano tecidual. (Covert et al.,
2021)

Os ruidos articulares sdo sons agudos como cliques ou estalos percebidos durante o
movimento da mandibula. No caso da paciente, ha um som unico e agudo sentido durante
a abertura e o fecho da boca. As causas do ruido articular da ATM em pacientes com LES
podem ser maltiplas e incluem:

-Inflamag&o Sinovial: a inflamacdo da membrana sinovial pode alterar a producéo e a
composicao do liquido sinovial, causando atrito entre as superficies articulares.
-Degeneracdo da Cartilagem: o dano a cartilagem articular, devido a processos
inflamatdrios cronicos, pode levar a superficies articulares irregulares que geram ruidos
durante 0 movimento.

- Deslocamento do Disco Articular: o disco articular pode se deslocar de sua posicao
normal devido a inflamacdo ou alteracdo da estrutura articular, causando cliques ou
estalidos durante os movimentos mandibulares

E importante distinguir o ruido articular causado pelo LES daquele derivado de outras
condicBes, como a osteoartrite ou a disfuncdo interna da ATM. A presenca de ruido
articular pode indicar uma alteracdo estrutural significativa da ATM, necessitando de uma
avaliacdo aprofundada por meio de imagem, como RM. (Crincoli et al., 2020)

As crepitacbes sdo sons continuos semelhantes a estalidos, percebidos durante o0s
movimentos mandibulares. Esses ruidos, embora sejam menos frequentes, quando
presentes indicam um dano articular mais avancado em comparacao aos simples ruidos
articulares, frequentemente associados a processos degenerativos ou erosivos da ATM.

(Raimundo et al., n.d.)
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Em relacdo a dor articular reportada pela paciente, pode-se afirmar-se que os pacientes
com LES, frequentemente queixam-se de uma dor aguda na regido da orelha, que aumenta
com o movimento da mandibula e irradia até a cabeca. Intensifica-se durante a abertura
e fecho da boca ou durante a mastigagéo, e pode ser acompanhada, ocasionalmente, por
um som semelhante a um estalo. Esta disfungéo pode ser de origem articular ou miofascial
e nestes Ultimos casos a dor parece derivar dos musculos. Se a origem € articular ocorrem
sintomas como dor, dificuldade de abrir a boca, mandibula travada ou deslocada,
dificuldade e dor ao mastigar e ruidos na articulagdo. Se a origem é miogenica deteta-se
maxilares rigidos, dor nas témporas, cefaleia e dores no pescoco ou dentes; durante a
palpacdo, podem ser identificados pontos de gatilho e pode espalhar-se para além dos
limites dos musculos mastigatorios. (Kroese et al., 2021)

Nas formas miogénicas da disfungdo temporomandibular, a dor pode ser unilateral ou
bilateral; no caso da paciente, observa-se uma sintomatologia bilateral o que esta em
concordancia com outros autores.(Shoohanizad et al., 2019)

A mialgia facial unilateral direita, relatada pela paciente € outro sintoma tipico do LES e
normalmente acompanha a dor articular. Deve ser controlada pelo uso de anti-
inflamatdrios ou imunomoduladores e pode ser feito um diagnostico diferencial para
fibromialgia, doenga cronica que pode acometer os pacientes com LES. (Torrente-
Segarra et al., 2016)

A paciente relata também, embora pouco visiveis no exame clinico, aftas recorrentes no
labio inferior. As aftas séo comuns no LES, pouco dolorosas e associam-se, normalmente
a periodos de exacerbacdo da doenca. No caso desta paciente sdo mais comuns em
periodos de remissdo o que também foi observado por Du e colaboradores numa revisao
sistematica e meta- analise sobre a prevaléncia das lesdes da mucosa oral em individuos
com LES (Du et al., 2023)

Em relacdo a cérie dentaria, uma caracteristica vinculativa desta paciente, pacientes com
LES possuem um risco superior a populacdo saudavel de a desenvolver- 87,6%. Este
aumento € atribuido a vérios fatores, incluindo a reducdo das taxas de fluxo salivar, a
diminuicdo do pH salivar, da capacidade tampédo e a perda de diversidade da microbiota
oral também observada por outros autores (Yang et al., 2018; Aurlene et al., 2020)

N&o obstante, a higiene oral da paciente em causa também pode ter sido um fator que
contribuiu para a carie observada e consequente falta de pecas dentarias.

A paciente apresenta além de céries, uma grave periodontite. A doenca periodontal

comeca com a inflamacdo gengival ou gengivite, uma condicdo reversivel com
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tratamento adequado e melhoria da higiene oral. No entanto, quando a inflamacdo se
estende além das gengivas para os tecidos mais profundos, ocorre perda de insercdo
periodontal e Gssea, resultando em mobilidade progressiva dos dentes que pode levar a
sua perda. (Bolstad et al., 2022). A doenga periodontal é de origem infeciosa iniciada
pela acumulacdo de placa dentéria, essencialmente composta por bactérias do "complexo
vermelho”, como Porphyromonas gingivalis, Tannerella forsythia e Treponema
denticola. A resposta inflamatoria é desencadeada pela interacdo das células residentes
com o biofilme bacteriano e exacerbada pela ativacdo do sistema de complemento,
inducdo de quimiotaxia e ativagdo de linfocitos Thl e Th1l7 que induzem a reabsorcéo
6ssea.(Gofur et al., 2021a)

Estudos anteriores de Ruther-Locher et al., Kobayashi et al. e Rees et al. relatam que
individuos com LES apresentam uma incidéncia de periodontite duas vezes maior em
comparagdo com individuos saudaveis e que o risco de periodontite esta
significativamente aumentado no grupo etario mais jovem (Sete et al., 2016) Bolstad et
al., 2022. Ainda, o uso prolongado de corticosteroides pode ser associado ao risco de
desenvolver doenga periodontal. A paciente apresenta um quadro clinico de LES ha mais
de 8 anos e 0 a toma periodica de lepicortinolo/prednisolona também pode ter sido um
fator coadjuvante no desenvolvimento da doenca.

O sangramento das gengivas durante a escovagem, reportado pela paciente, também é
uma condi¢cdo comum em pacientes com LES. Este fendmeno € frequentemente atribuido
a natureza da inflamacéo cronica e a fragilidade dos tecidos gengivais o que esta de acordo
com o observado por outros autores. (Gofur et al., 2021b). Por outro lado, a paciente em
causa, toma um anti-coagulante, varfarina devido a um episddio de AVC o que, também,
pode contribuir para esta condi¢éo.

As infecbes fungicas, especialmente a candidiase oral, sdo também uma preocupacéao
significativa. Esta infecdo € causada pelo fungo Candida albicans e é exacerbada pela
alteracdo do equilibrio da flora microbiana oral devido ao uso de imunossupressores. A
queilite angular, que se manifesta como inflamacdo e fissuras nos cantos da boca, e a
glossodinia, caracterizada por dor na lingua, sdo outras complicacdes associadas ao
tratamento com imunossupressores (Mongkolchaiarunya et al.,2024).

Adicionalmente, os estudos apontam para uma prevaléncia mais elevada de disfagia, que
é a dificuldade em engolir alimentos, e disguesia, que é a alteracdo do paladar, em
pacientes com LES. Estes problemas adicionais afetam a qualidade de vida dos pacientes

e podem complicar ainda mais 0 manejo da condi¢cdo (Mongkolchaiarunya et al.,2024).
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Relativamente as cefaleias referidas pela paciente é importante perceber se estdo
relacionadas com a disfungdo da ATM ou se serdo um sintoma de envolvimento
neuropsiquiatrico. A "cefaleia do lupus", definida como uma dor de cabeca persistente,
tipo enxaqueca, que nao responde a analgesia, € categorizada como uma das 19 sindromes
neuropsiquiatricos nos critérios do American College of Rheumatology (ACR) (Elolemy
et al., 2021).

O LES requer uma vigilancia constante e uma colaboracdo estreita entre diferentes
especialidades médicas para monitorizar e tratar eficazmente as maltiplas manifestacdes

da doenca, melhorando assim a qualidade de vida dos doentes.

5. Conclusao

As manifestacOes orofaciais do LES s&o diversas e frequentemente contribuem para a
diminuicdo da qualidade de vida destes pacientes.

Este caso clinico em particular destaca a importancia do diagndstico precoce e da correta
diferenciacéo e identificacdo da doenca autoimune. A sobreposicdo dos sintomas de LES
e AR principalmente a inflamacdo articular e as manifestacdes cutaneas exigiu uma
abordagem multidisciplinar envolvendo especialistas de reumatologia, dermatologia,
cardiologia e também de odontologia. O diagnostico precoce do LES permite a
implementacdo oportuna de terapias imunossupressoras, reduzindo o risco de danos
permanentes nos orgdos e melhorando a qualidade de vida do paciente. No entanto o
médico dentista também tem que estar informado que o uso prolongado de
hidroxicloroquina para além das consequéncias orais também pode aumentar o risco de
aterosclerose e outros acidentes cardiovasculares.

O medico dentista deve estar alerta tanto para 0s sinais orais precoces da doenga como
também familiarizado com as suas consequéncias a curto e longo prazo. Nesta paciente
as complicacBes orais foram um dos primeiros sinais de destaque: aftas recorrentes e
xerostomia. E essencial que o médico dentista reconheca 0s sinais precoces associados as
doencas autoimunes no contexto da patologia sistémica e seja capaz de interagir com uma

equipa multidisciplinar na gestdo, terapéutica e aconselhamento destes pacientes.
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exposicdo em congressos cientificos. Esta autorizacdo ndo me permite obter qualquer

direito e /ou remuneragdo ao longo do tempo.

Porto, 29 de Setembro de 2023

Assinatura da paciente: W‘A E&IW
4 ” A

Assinatura do aluno:

Assinatura da Investigadora Responsavel:

Assinatura da Investigadora Co-responsadvel: z:, £ P "‘ 2 ':' — / )«L—
{ /
{

Anexo 3 — Parecer da comissao de ética da UFP
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@ SS—

Exma. Senhora
Prof. Doutora Sandra Gavinha
Diretora da FCS

Exma. Senhora Professora Doutora,

A Comissdo de Etica apreciou o projeto de investigago apresentado por Maria Sole Jerino, Intitulado
“Lopus Eritematoso Sistémico o patologla orofacial- Caso Clinico’, a realizar no Ambito do Mestrado
Integrado em Medicina Dentaria.

w&uamMomm.&mwMWbohm

Deste modo, a Comisso de Etica considera nada haver a opor quanto & realizaglo deste estudo.

Com os melhores cumprimentos,
A Presidente da
Comissdo de Etica da UFP
mwm
= .
7 FUNDAGAO ENSINO E CULTURA “FERNANDO PESSOA
WP ML) O A0 Bey Comeria o U8 Comnarvandnn 80 Regoms (s 00 Pone
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Prage 9 6o Aben MY . 4249 004 e Putuge s Corton 0 M, 790 - 4200.190 Parts Puraget | Praga § de At 140 - (40004 Porte Purget
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