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Odontomas múltiplos associados a Síndrome de Sturge-Weber: 
relato de caso e revisão sistemática da literatura 

 
Multiple odontomas associated with Sturge-Weber syndrome: case report and 

systematic review of the literature 
Ludimila Lemes Moura¹ 

Adriano Mota Loyola² 
 
Objetivos. descrever um caso de odontomas múltiplos associados a Sídrome de Sturge-
Weber e levantar por meio de revisão sistemática literatura casos de odontomas múltiplos 
decritos na língua inglesa, levantando dados dos aspectos clinicopatológicos, tratamentos e 
presença de anormalidades locais e sistêmicas.  
Delineamento do estudo: a descrição foi feita a partir dos dados que constam no 
prontuário da paciente e a revisão sistemática da literatura foi construída utilizando o guia de 
recomendações PRISMA, usando como ferramenta de busca a plataforma PubMed.  
Resultados. a partir da revisão observou-se que os casos de odontomas múltiplos podem 
ser considerados raros, sendo descobertos nas duas primeiras décadas de vida, com leve 
predileção pelo sexo feminino, em geral assintomáticos, a maioria do tipo composto. São 
frequentemente associados a ocorrência de outras anormalidades como estenose esofágica 
e quadros sindrômicos como a síndrome de Gardner.  
Conclusão. o caso relatado neste trabalho é duplamente interessante: primeiro, pela 
raridade da multiplicidade do odontoma; segundo, pela constatação da ocorrência de 
odontomas múltiplos com vários tipos de quadros sindrômicos, incluindo a Síndrome de 
Sturge-Weber. Não obstante a presença da síndrome, os odontomas apresentaram 
aspectos clinicopatológicos e de comportamento biológico usualmente descritos na literatura 
para casos de ocorrência isolada. Neste sentido, é importante na detecção de odontomas 
múltiplos investigar a possibilidade de que hajam outras alterações locais e/ou sistêmicas 
para diagnóstico precoce de quadros sindrômicos.  
 
Objectives. To describe a case of multiple odontomas associated with Sturge-Weber 
syndrome and performe a systemetic review of literature to compile clinical cases of multiple 
odontomas in the English language, raising data on clinical aspects, treatments and 
presence of local and systemic abnormalities. 
Study design. The case reported was based on the sociodemographic and 
clinicopathological data from the patient´s medical records; the systematic review of the 
literature was performed using the PRISMA recommendations guide, and the Pubmed 
scientific database as the search tool. 
Results. From the present review it could be found cases of multiple odontomas are rare, 
being discovered in the first two decades of life, with female predilection. They clinically 
present as asymptomatic intraosseous swelling, most of them of the compound type. They 
are often associated with other abnormalities such as esophageal estonosis and syndromic 
conditions such as Gardner's syndrome. 
Conclusions. the case reported this work is doubly rare because the rarity of multiple 
odontomas and the presence of the Sturge-Weber syndrome. Because of this, multiple 
odontoma should be included as a potential signal to investigate the concomitant presence of 
systemic alterations. Parallel, according to our review, multiple odontomas show 
clinicopathologic aspects and biological behavior similar to those found for the isolated 
cases. In case of detection of multiple odontomas is important to investigate the possibility of 
detecting other associated local and systemic conditions. 

 ¹ Faculdade de Odontologia, Universidade Federal de Uberlândia, End: Av. Pará s/nº - bloco 2G, 
Campus Umuarama, Uberlândia, MG, Brasil, 38405320, mourlaludimila@gmail.com  

² Faculdade de Odontologia, Universidade Federal de Uberlândia, End: Av. Pará s/nº - bloco 2G, 
Campus Umuarama, Uberlândia, MG, Brasil, 38405320, loyolaam@gmail.com 

 



8 

 

 

 

INTRODUÇÃO  

Odontomas são hamartomas odontogênicos. São compostos por esmalte, dentina, 

polpa e tecido cementoide. Quando estes tecidos se dispõem de forma organizada, 

formando dentículos, o odontoma é classificado como “composto”. Quando estes 

tecidos são depositados de forma desordenada, o odontoma é designado 

“complexo”. Esse tipo de lesão é na maioria dos casos assintomática, sendo 

descoberta em exames radiográficos de rotina1–3.  

Casos de odontomas múltiplos são relativamente raros. O termo odontomatose já foi 

empregado para caracterizar estes casos, contudo parece ter sido descontinuado4–6. 

Quando múltiplos, os odontomas têm sido associados a presença de alterações 

sistêmicas e quadros sindrômicos. Entre estes citam-se a Síndrome de Gardner7,8, 

Síndrome de Pierre-Robin, estenose esofágica, por exemplo. Podem ser 

identificados como lesões de dimensões variadas e também como quadro difuso, 

envolvendo todo osso acometido, com repercussões morfo-fisiológicas locais4-6.  

A Síndrome de Sturge-Weber, conhecida como angiomatose encéfalo-trigeminal. 

Esta síndrome é caracterizada pela presença de angiomatose em tecidos do cérebro 

e da face, seguindo o dermátomos supridos por ramos do nervo trigêmeo, causada 

pela persistência de um plexo vascular no tubo neural. A chamada “mancha de vinho 

do porto” é característica encontrada nas superfícies mucocutâneas; quando 

encefálicas, podem concorrer para o desenvolvimento de quadros convulsivos, 

retardo mental e danos oftálmicos. As manifestações bucais mais comuns são 

hiperplasias gengivais e angiomatose unilaterais. Odontomas não são considerados 

achados clássicos para a síndrome9–12.  

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de odontomas múltiplos associados a 

síndrome de Sturge-Weber e levantar por meio de revisão sistemática da literatura 

os casos de odontomas múltiplos descritos na literatura inglesa, revendo suas 

características clínicopatológicas, comportamento clínico, tratamentos empregados e 

a presença de outras anormalidades locais e sistêmicas associadas.  
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RELATO DE CASO  

Paciente do sexo feminino, feoderma, com 1 ano e seis meses de idade, 

compareceu ao Núcleo de Atendimento ao Paciente Especial em Odontologia 

(NAPEO) pela primeira vez em dezembro de 2013, encaminhada pelo Setor de 

Assistência Social da Associação de Pais e Amigos dos Excepcionais de Itumbiara 

(APAE-Itumbiara, GO), para avaliação de uma lesão bucal.  

Na investigação da história médica da paciente, soube-se que durante a gravidez a 

mãe teve rubéola, e que no momento do parto foi constatada ausência de líquido 

amniótico na bolsa amniótica. Ao nascimento, a criança apresentou má formação 

congênita com angiomatose na hemiface esquerda e comprometimento da visão 

(Figura 1); sofreu uma parada respiratória e ficou internada no Hospital Materno 

Infantil de Goiânia por 45 dias. Neste período a criança teve bronquite e crises 

convulsivas, que foram tratadas com uso de Valproato de sódio (50mg,Kg/dia) e 

Fenobarbital (40mg/mL, 4mg/Kg/dia, dose única). Na história da queixa principal a 

mãe relatou que a lesão evoluía a cinco meses sendo tratada com uso de pomadas 

prescritas pelo pediatra (sic).  

Durante o exame físico, a criança apresentou movimentos espasmódicos 

descoordenados, sendo pouco cooperativa durante a consulta. Este comportamento 

foi considerado compatível com o diagnóstico de paralisia cerebral. O exame 

intraoral revelou aumento de volume na maxila esquerda, de consistência pétrea, 

mucosa com textura normal e coloração próxima da normalidade. Na mandíbula, o 

aspecto era compatível com a normalidade.  Foram solicitados exames radiográficos 

ortopantomográficos (ROPG) e periapicais, que não foram realizados. A partir desta 

data, a paciente se ausentou do ambulatório por aproximadamente três anos (2014-

2016).  

Em janeiro de 2017, a paciente retornou ao NAPEO, com a queixa explicitada pela 

mãe de “ferida na boca, que saía pus, acompanhada de febre contínua (sic) ”. O 

exame extraoral revelou assimetria facial devido à angiomatose facial, apresentado 

nodulações em derme, envolvimento ocular do mesmo lado da angiomatose e perda 

de visão. Na maxila observou-se projeção do lábio superior e apagamento do sulco 
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nasogeniano e aumento discreto de volume na região geniana esquerda, de 

consistência dura. Percebeu-se também incompetência labial, associada a 

posicionamento interdentário anterior da língua. Ao exame intraoral, foi observado 

aumento volumétrico do rebordo alveolar, na porção posterior de maxila, lado 

esquerdo. A inspeção, a mucosa mostrava-se eritematosa, com uma fístula na 

região vestibular e exposição aparente de estruturas brancacentas, com 

consistência dura, e discretamente irregular no seu contorno. Na mandíbula as 

mucosas estavam íntegras, elásticas, hidratadas, sem aumento de volume digno de 

nota (Figura 1). Não foram identificados sinais de angiomatose nas mucosas, seja 

pela presença de aumento de volume ou mesmo pela discoloração avermelhada da 

mucosa.  

Foram solicitados novos exames imaginológicos (ROPG, tomografia 

computadorizada, TC) e exames bioquímicos de sangue. As imagens de TC nos 

planos axial e sagital revelaram lesões hipodensas/hiperdensas em maxila e 

mandíbula esquerdas, espessamento das corticais ósseas e a presença de 

estruturas hiperdensas globulares que sugeriam dentes rudimentares, envolvidos 

por um halo hipodenso e, mais externamente, por uma linha hiperdensa. As lesões 

em maxila e mandíbula mediam 42,2mm e 21,6mm no maior diâmetro, 

respectivamente (Figura 2). Os exames de imagem pela TC com janela para tecidos 

moles não evidenciaram a presença de angiomatose envolvendo a mucosa bucal e, 

na janela para tecidos duros, nenhuma alteração no tecido ósseo mandibular e 

maxilar. Os linfonodos das cadeias submentoniana, submandibular e cervical 

homolateral (nível II) se mostraram aumentados, móveis e assintomáticos. Os 

exames bioquímicos de sangue mostraram anemia discreta. Segundo avaliação feita 

pelo neurologista e pelo cardiologista a paciente se enquadrava no padrão físico 

ASA II (dado obtido do prontuario médico).  

Os aspectos clinicoimaginológicos sugeriam a presença de lesões ósseas, cujas 

imagens eram sugestivas de origem odontogênica, aparentemente de mesma 

natureza, compatíveis com odontomas múltiplos. Diante da necessidade de explorar 

cirurgicamente a região com abscesso crônico, dada a possibilidade do 

comprometimento do quadro sistêmico, optou-se pela exploração cirúrgica da área. 
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Figura 1 – Aspecto clínico da paciente portadora dos odontomas múltiplos e da Síndrome 
de Sturge-Weber. Em (A), aspecto geral da face da paciente. Nota-se do lado esquerdo, 
uma angiomatose discreta afetando a conjuntiva ocular. Percebe-se ptose palpebral, e 
deslocamento de iris (seta). Em (B), percebe-se na hemiface esquerda sinais da 
angiomatose, traduzida por placas e pápulas de coloração vermelho-amarronzada. Em (C), 
aspecto clínico da mucosa palatina associada a lesão óssea maxilar, do lado esquerdo. 
Percebem-se estruturas mineralizadas brancas aflorando na mucosa, próxima ao rebordo 
alveolar posterior (cabeça de seta). A mucosa do sulco vestibular mostra-se discretamente 
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Em maio de 2017 a paciente foi submetida a cirurgia para remoção das lesões em 

maxila e mandíbula sob anestesia local com lidocaína 2% com adrenalina 1:100.000. 

Foram removidos fragmentos teciduais mineralizados, semelhante a dentes 

rudimentares, de tamanhos variados, e tecido fibroso, sugestivo de cápsula (Figura 

3). A sutura foi feita com fio Vicryl* 3-0. O pós-operatório imediato transcorreu sem 

intercorrências, e a paciente recebeu alta após dois dias de internação. 

 

Figura 2 – Aspectos imaginológicos das lesões ósseas. Em (A), a reconstrução 
panorâmica a partir do exame por tomografia computadorizada, evidenciando (setas) as 
“lesões mistas” (registro original do exame em verde na imagem tomográfica) em maxila 
(MX) e mandíbula (MD). Em (B), a imagem da TC em corte axial mostra leões em MX e 
MD, com suas respetivas dimensões. É possível observar que as áreas hiperdensas na 
lesão lembram estruturas dentárias rudimentares. Em (C) imagem resultante da 
reconstrução em 3D usada para o planejamento cirúrgico, mostrando a relação das lesões 
com as demais estruturas da face.   
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O material coletado foi imerso em solução de formalina (10%) e então encaminhado 

para o Laboratório de Patologia Cirúrgica da Faculdade de Odontologia da 

Universidade Federal de Uberlandia, para analise. Macroscopicamente, a lesão 

apresentava-se constituída por inúmeros fragmentos de tecido duro, muitos dos 

quais sem forma definida, outros apresentando-se similares a dentes, com tamanhos 

reduzidos. Histologicamente, constatou-se que as lesões eram compostas de tecido 

conjuntivo, tecido odontogênico mineralizado, e tecido ósseo. O tecido conjuntivo 

denso, não modelado, era permeado por tecido ósseo em remodelação que, em 

alguns fragmentos mostrava-se aderido ao tecido ósseo maduro. Havia áreas 

densas e frouxas, por vezes mixoides, permeadas por fibroblastos, algumas 

hemácias e raros leucócitos mononucleares. O tecido odontogênico se constituía de 

tecido epitelial com disposição folicular primitiva e tecido conjuntivo mucoso, 

semelhante ao tecido pulpar embrionária. O tecido odontogênico mineralizado 

Figura 3 – Imagens relacionadas a enucleação das lesões na maxila (MX) e 
mandíbula (MD). Enucleação da lesão em maxila (A) e em mandíbula (B). Em (C), o 
aspecto da maxila após a cirurgia, evidenciando o fechamento da ferida cirúrgica com 
Vicryl 3-0. (D) Material resultante da lesão em MX; (E) material coletado da lesão em 
MD. Em ambas as situações, percebe-se que os fragmentos lembram grosseiramente 
dentes (setas).    



14 

 

 

 

apresentava-se com morfologia de dentina tubular, cementoide, matriz de esmalte 

desorganizada perifericamente (Figura 4). Havia cápsula fibrosa circundando 

parcialmente estes fragmentos. Estes achados foram conclusivos para odontoma, 

predominantemente complexo, em ambas as localizações.   

 

Figura 4 – Aspecto histopatológico das lesões diagnosticadas como odontoma 
complexo. Em (A), aspecto histológico geral observado nos fragmentos das lesões 
removidas. Em (B), percebem-se fragmentos de tecido dentinário e cementário 
misturados (*), contornando áreas claras nas quais se notam resquícios de matriz 
de esmalte desmineralizada (setas). (C) Estruturas semelhantes a (B), mostrando 
também tecido conjuntivo denso, não modelado, envolvendo parte das áreas 

mineralizadas da lesão (★). 
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Na consulta de retorno, 23 dias após a cirurgia, o exame intraoral mostrou que a 

paciente apresentava as mucosas superior e inferior na região da cirurgia íntegra e 

hidratada, bem cicatrizada, sem sinais de fístulas. Ao exame radiográfico (ROPG), 

observou-se neoformação óssea discreta nas regiões anteriormente ocupadas pelas 

lesões. No retorno após 6 meses, em agosto de 2017, a evolução do quadro se 

manteve satisfatória, sem alterações da normalidade.  

O exame radiográfico realizado 1 ano e 5 meses após a cirurgia revelou  

neoformação óssea progressiva, observando-se ainda pequena área 

superoposterior da maxila compatível com lesão residual (Figura 5). Neste momento 

do seguimento do caso, optou-se pela observação clinicoimaginológica do quadro, 

trabalhando-se a ideia de nova intervenção na evidência de sua modificação. 

 

 

 

Figura 5 – Aspecto imaginológico após 1 ano e 5 meses da cirurgia. Observa-se discreta 
neoformação óssea na maxila (MX) e na mandíbula (MD) nas regiões antes ocupadas 
pelas lesões. Nota-se na região supero-posterior da MX radiopacidade compatível com 
lesão residual (seta).  
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REVISÃO DE LITERATURA  

Neste trabalho foi feita uma revisão sistemática da literatura utilizando como 

guia de recomendações dos Principais Itens para Relatar Revisões 

Sistemáticas e Meta-análises (PRISMA)(MOHER et al., 2015), tendo como 

base de dados para pesquisa o PubMed 

(https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed). A pesquisa foi feita no período de julho 

a setembro de 2018. O objetivo desta revisão foi identificar casos 

exclusivamente múltiplos de odontomas descritos em inglês, que fornecessem 

informações sobre os aspectos clínicopatógicos, radiográficos, as condutas 

terapêuticas aplicadas, bem como aspectos histopatológicos dos casos.  

Como palavras-chaves primárias foram utilizados os termos “odontoma”, 

“odontogenic hamartoma” e “odontomatosis”, resultando 1355, 109 e 5 artigos, 

respectivamente. Esses termos foram associados a 13 termos secundários e a 

busca mostrou os seguintes resultados:   “multifocal” (n=1/0/0); “multiple” 

(n=99/21/4); “two” (n=157/18/0); “bilateral” (n=24/4/0); “synchronous” (n=1/0/0); 

“syndrome” (n=44/20/1); “multicentric” (n=1/2/0), “simultaneous” (n=12/2/0), 

“simultaneously” (n=3/0/0); “sites” (n=9/3/0); “ipsilateral” (2/0/0), “metachronous” 

(1/0/0) e “multiquadrant” (0/0/0). Os dados da revisão conforme o PRISMA 

estão representados na Figura 6. Afim de levantar o maior número possível de 

artigos, o rastreamento e a seleção dos artigos foram feitos por dois 

pesquisadores de maneira independente, e posteriormente estes foram 

comparados para validação da busca.  

Do total de 1469 artigos encontrados na busca, 29 eram repetidos restando 

1451 artigos para serem rastreados. O primeiro passo para seleção dos artigos 

foi a leitura do título que envolvesse o tema em questão para a leitura do 

resumo. Aqueles se enquadravam dentro da proposta foram lidos na íntegra, o 

que permitiu a compilação de 54 artigos. O cruzamento das referências dos 

artigos selecionados foi outra fonte de busca a partir do qual foram rastreados 

11 artigos. Foram incluídos no trabalho artigos que relatam casos de 

odontomas múltiplos onde os exames imaginológicos e/ou histopatopatológicos 

comprovam a multiplicidade das lesões; casos com aspecto radiográfico 
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compatível com odontoma composto, sem exames histológicos e casos nos 

quais não houvessem documentação radiográfica, mas, nos quais a 

documentação macroscópica fosse compatível com odontoma composto 

também foram incluídos.  A revisão ficou restrita aos trabalhos escritos em 

inglês. Foram excluídos artigos que tratavam exclusivamente de estudos 

imuno-histoquímicos, radiográficos, genéticos, citológicos, histopatológicos, de 

proliferação e morte celular, estudos in vitro e revisão de literatura. No processo 

de leitura dos artigos na integra foram excluídos aqueles que apesar de 

trazerem evidências de múltiplas lesões de odontoma no título ou no resumo 

não tinham imagens que comprovassem a multiplicidade das lesões; imagens 

que não demonstrassem claramente a presença de lesões múltiplas, casos 

relatados como odontomas complexos sem evidências radiográficas e/ou 

hitopatológicos que comprovassem o diagnóstico.  

Os dados levantados e apresentados na Tabela 1 mostram que os casos de 

odontoma múltiplos são em sua maioria descobertos nas primeiras duas 

décadas de vida (21/25 casos, 84%) e mostram discreta predileção pelo sexo 

feminino (14 mulheres, 56% e 10 homens, 40% e 1 caso não relatado). Doze 

dos casos foram de odontomas compostos homólogos, 9 de complexos 

homólogos, e em 3 casos os odontomas eram heterólogos, ou seja, compostos 

e complexos. Em um dos casos da revisão não foi feita a classificação do tipo 

de odontoma. No relato apresentado nesse trabalho, bem como na maioria dos 

trabalhos selecionados na revisão havia ocorrência de duas lesões (14/25 

casos, 56%), e em alguns a distribuição das lesões era difusa, ocupando 

grandes extensões ósseas, não sendo possível enumerá-las (6/25 casos, 24%). 

Houve ainda relatos de casos com 3, 4, 6, 8 e 11 odontomas (1 caso de cada). 

O maior número de relatos de odontoma múltiplos ocorreu na mandíbula (8 /25, 

32%), seguidos dos casos que ocorrem em maxila e mandíbula com 

delimitação bem definida (7/25, 28%). Em cinco casos (5/25, 20%) as lesões 

envolviam os 4 quadrantes, com limites mal definidos. As lesões em maxila 

somaram 4 casos (4/25, 16%). 
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A maior parte dos casos era assintomática (15/25 casos, 60%). Em cinco dos casos 

(5/25, 20%), os pacientes apresentaram alguma sintomatologia como dor, inchaço 

ou dor de cabeça. Em outros cinco (5/25, 20%) dos casos não foi informada a 

presença ou ausência de sintomatologia nos relatos. O tratamento mais empregado 

foi a remoção cirúrgica das lesões (23/25, 92%). Em dois casos, não foram feitas 

cirurgias para remoção das lesões, sendo o tratamento sintomático. Em 14 dos 25 

casos (56%) os autores mencionaram que não houve recidiva após a remoção 

cirúrgica. Nos demais casos não havia menção ao seguimento pósoperatório dos 

pacientes.  

1456 artigos identificados no banco de dados 

Pubmed. 

24 estudos incluídos em síntese 

qualitativa 

54 artigos em texto completo 

avaliados para elegibilidade 

32 artigos em texto 

completo excluídos, com 

justificativa 

1394 relatos excluídos 
72 relatos rastreados 

1460 artigos após eliminar os duplicados. 

12 artigos em outras fontes. 1459 artigos identificados no banco de dados 

(Pubmed) 

 

Fig. 6. Fluxo das informações nas diferentes fases da revisão sistemática (PRISMA). 

Disponível em: http://scielo.iec.pa.gov.br/doc/ess/v24n2/a17ms01.doc. 
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Vários casos mostraram ocorrência concomitante de alterações sistêmicas, 

identificadas como sinais e sintomas sindrômicos, e entre eles um caso de Síndrome 

de Pierre-Robin, um de Síndrome de Gardner, um de Síndrome Otodental, dois 

casos com estenose esofágica. A ocorrência dos odontomas causou impacção 

dentária em 10 dos casos relatados (40%). Em oito casos (8/25, 32%) a presença 

dos odontomas levou a expansão das corticais ósseas, sendo que em 2 deles 

extensas massas tumorais se projetaram para além da cavidade bucal.  

DISCUSSÃO  

Assim como no relato do presente trabalho, a maioria dos casos levantados de 

odontomas sejam ele múltiplos ou com lesões únicas são diagnosticados nas duas 

primeiras décadas de vida, mais especificamente na segunda década, corroborando 

com os levantamentos prévios13–17. Os dados de nossa revisão mostraram uma 

discreta predominância no sexo feminino, corroborando com uma revisão recente 

sobre tumores odontogênicos na população brasileira de Lima-Verde-Osterne et al., 

201717 na qual os casos de odontoma no sexo feminino represetaram 55%. No caso 

apresentado neste trabalho as lesões localizavam-se na maxila e mandíbula e 

tinham limites precisos. Na maioria dos casos da revisão, quando os odontomas 

múltiplos ocorrem na maxila e mandíbula, eles tinham limites imprecisos, sendo 

chamados de difusos4,5,18–21. A localização exclusivamente mandibular ou maxilar 

foram as apresentações mais comuns, não havendo prevalência significativa entre 

um e outro. Os trabalhos de revisão de Adebayo et al.; 200513 e Servato et al,. 

201222 também não mostram predileção na localização de odontomas na maxila ou 

mandíbula. Histologicamente a maior parte dos casos da revisão são de odontomas 

compostos, especialmente nos casos em que as lesões são extensas com 

distribuição difusa ou ocupando os quatro quadrantes.18–20,23,24   

A paciente do caso apresentado teve sintomatologia dolorosa e fístula na região da 

lesão em maxila, comportamento semelhante já relatado por outros (relatado por 

Mani, 19745 e Liu et al., 20173). Este quadro é incomum, já que a maioria dos casos 

de odontoma seja com lesões únicas ou múltiplas é assintomática 25,21,24.  
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Autor (ano) Idade  Sexo  Tipo  N. de lesões  Localização  Sintomatologia  Tratamento  Recidiva  

Barder, 19674  5  F Composto e 
complexo Múltiplas/difuso MX e MD NR Remoção 

cirúrgica NR 

Schreiber, 
196326 9 M Complexo 2 MX Assintomático Remoção 

cirúrgica Ausente 

Malik & Khalid, 
197418 7 F Composto Múltiplas/difuso MX e MD Assintomático NR NR 

Mani, 19745 19 M Composto e 
complexo Múltiplas/difuso 4 quadrantes Sintomático Sintomático   

Melnick, 19756 20 M Composto 3 MX e MD Assintomático Remoção 
cirúrgica NR 

Lamberg et al., 
198427 15 F Composto e 

complexo 8 MX e MD Assintomático Remoção 
cirúrgica NR 

Schiff et al., 
199528 10 NR Complexo 2 MD Assintomático Remoção 

cirúrgica NR 

Iwamoto et al., 
199929 15 F Não 

classificado 2 MD Assintomático Remoção 
cirúrgica Ausente 

Ajike & 
Adekeye, 
200019 

15 F Composto Múltiplas/difuso 4 quadrantes NR Remoção 
cirúrgica NR 

Oliveira; 
Campos; 
Marçal, 200130 

5 F Composto 2 MX Assintomático Remoção 
cirúrgica Ausente 

Cozza et al., 
200331 6 F Composto 2 Pré-maxila Assintomático Remoção 

cirúrgica Ausente 

Bordini et al., 17 M Composto 4 4 quadrantes NR Remoção Ausente 

Tabela I – Dados clínicopatólogicos dos casos segundo a revisão sistemática da literatura  
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200823 cirúrgica 

Jeyaraj & 
Mohan, 200832 58 M Complexo 2 MD Sintomático Remoção 

cirúrgica NR 

Hammoudeh et 
al., 200933 4 F Complexo 2 MD NR Enucleação NR 

Schulz et al., 
200934 18 F Composto 2 MX Sintomático Remoção 

cirúrgica Ausente 

Ziebart et al., 
201320 NR F Composto Múltiplas/difuso MX e MD NR Remoção 

cirúrgica Ausente 

Erdogan et al., 
201421 27 M Composto Múltiplas/difuso 4 

quandrantes Assintomático Sintomático 
(paliativo) Ausente 

Dar et al., 
201525 20 F Complexo 2 MD Assintomático Remoção 

cirúrgica Ausente 

Gujjar et al., 
201524 45 M Composto 11 4 quadrantes Assintomático Remoção 

cirúrgica Ausente 

Sun; Sun; Ma, 
20152 14 M Complexo 6 MX e MD Assintomático Remoção 

cirúrgica Ausente 

Antonio et al., 
20178 8 F Composto 2 MX Assintomático Remoção 

cirúrgica NR 

Lacarbonara et 
al., 201735 10 M Composto 2 MD Assintomático Enucleação Ausente 

Liu et al., 20173 9 F Complexo 2 MD Sintomático Remoção 
cirúrgica Ausente 

Nammalwar; 
Moses; Jeeva, 
201836 

12 M Complexo 2 MD Assintomático Remoção 
cirúrgica Ausente 
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Moura & 
Loyola., 2018 
(caso relatado) 

1,5 F Complexo 2 MX e MD Sintomático Enucleação Ausente 

 

 

Autor (ano) Anormalidades não relacionadas ao odontoma  Alterações locais associadas ao odontoma 

Barder, 19674 Estenose esofágica Não 

Schreiber, 196326 Não Impacção dentária 

Malik & Khalid, 197418 Não Expansão das corticais ósseas e agenesias 

Mani, 19745 Não Inchaço, expansão da cortical óssea, impacção 
dentária 

Melnick, 19756 Não Não 

Lamberg et al., 198427 Dentes supranumerários, palato ogival, face 
hipoplásica Impacção dentária 

Schiff et al., 199528 Não Não 

Iwamoto et al., 199929 Não Expansão da cortical óssea e reabsorção de raízes 
dos dentes adjacentes a lesão 

Ajike & Adekeye, 200019 Não Massa tumoral projetada 

Oliveira; Campos; Marçal, 
200130 Não Má oclusão 

Cozza et al., 200331 Atresia de maxila Impacção dentária 

Bordini et al., 200823 Não Impacção dentária 

Tabela II – Dados sobre a ocorrência de anormalidades ligadas ou não a ocorrência dos odontomas   
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Jeyaraj & Mohan, 200832 Não Expansão das corticais ósseas 

Hammoudeh et al., 200933 Sequência de Pierre-Robin Não 

Schulz et al., 200934 Hipoplasia coronóide bilateral Não 

Ziebart et al., 201320 Insuficiência cardíaca, estenose esofágica, displasia 
da mandíbula, displasia dentária, oligodontia Não 

Erdogan et al., 201421 Visão comprometida, retardo mental Não 

Dar et al., 201525 Não Impacção e agenesias dentárias. 

Gujjar et al., 201524 Não Expansão das corticais ósseas 

Sun; Sun; Ma, 20152 Limbo dermóide no olho Massa tumoral projetada, impacção dentária 

Antonio et al., 20178 Síndrome de Gardner Agensesias dentárias 

Lacarbonara et al., 201735 Não Impacção dentária 

Liu et al., 20173 Síndrome otodental Impacção dentária 

Nammalwar; Moses; Jeeva, 
201836 Não Impacção dentária 

Moura et al., 2018 (caso 
relatado) Síndrome de Sturge-Weber Expansão da cortical óssea, fístula, exposição de 

tecido duro 
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A enucleação das lesões realizada como tratamento no presente caso, é o tipo 

de tratamento mais comumente empregado. Alguns dos trabalhos relatados 

tiveram tratamento chamado pelos autores de sintomático: em um deles o 

paciente recusou o tratamento cirúrgico (Mani, 19745); em outro caso, a opção 

de não realizar remoção das lesões seguiu a decisão familiar, tendo em vista 

que as lesões eram extensas e o paciente apresentava retardo mental. Na 

avaliação familiar, este quadro imporia dificuldades para o cuidado do paciente, 

podendo produzir sequelas, com forte impacto na sua qualidade de vida 

(Erdogan et al., 2014). 

 A ocorrência de odontoma tem sido relacionada a síndromes, 

especialmente a Síndrome de Gardner37,38, e adenomatose poliposa familiar39. 

Nestes casos, sua ocorrência se dá como lesão única. Nos casos de 

odontomas múltiplos, as síndromes associadas foram Síndrome de Pierre-

Robin33, Síndrome de Gardner8 e Síndrome Otodental3. Nossa revisão mostrou 

que a presença da síndrome de Sturge-Weber mais rara ainda. Dentre os 

achados bucais mais comuns nesta síndrome estão hiperplasias e 

hemangiomas gengivais11,10, sem nenhuma menção a ocorrência de 

odontomas como achado típico associado.  Kurok et al., (198740) relataram um 

caso de paciente com a mesma síndrome e lesão única de odontoma. No caso 

descrito por Antonio et al., 20178 a ocorrência de odontomas e osteomas 

múltiplos levaram a investigação e diagnóstico de Síndrome de Garder, na qual 

o diagnóstico precoce é valoroso diante das altas taxas de malignização dos 

pólipos intestinais característicos da síndorme38, 7.  Barder, 19674 foi o primeiro 

autor a usar o termo “odotomatosis” para designar casos em que ocorrem 

odontomas múltiplos. Malik & Khalid, 197418 e Melnick, 19756 também usaram 

o termo em seus relatos de odontomas múltiplos.  

Zierbart et al., 201320 usam o termo Síndrome disfagia-odontoma para 

descrever casos em que ocorrem odontomas associados a outras 

anormalidades como estenose esofágica, oligodontia, displasia mandibular, 

displasias dentárias. Em 3 dos casos mencionados no trabalho Zierbart os 

odontomas eram múltiplos.  
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CONCLUSÃO  

Este trabalho relata um caso duplamente raro. Primeiro por se tratar de um 

caso de odontoma múltiplo, que é relativamente incomum. Segundo por ser um 

caso de odontoma associado a síndrome de STURGE-WEBER, com a qual há 

apenas um relato de ocorrência em comum na literatura. A revisão permitiu o 

levantamento de casos de odontomas múltiplos relacionados a outros casos de 

síndromes com a de Gardner, Otodental e Sequência de Pierre-Robin. Em 

alguns dos casos levantados, os odontomas tinham grandes proporções 

levando a deformidades faciais, sintomatologia dolorosa e presença de pus, 

situações incomuns nos casos de odontomas simples, com lesões únicas.   

Visto que a ocorrência de odontomas múltiplos tem sido frequentemente 

relacionada a presença de outras anormalidades sistêmicas é importante que o 

cirurgião dentista tenha conhecimento sobre esse tipo de alteração e que ao 

fazer o diagnóstico de um caso como de odontoma múltiplo seja crítico na 

investigação de outras alterações que o paciente possa apresentar. 

Especialmente no caso da síndrome de Gardner, em que a chance de 

malignização dos pólipos intestinais característicos da síndrome gira em torno 

de 80%, o diagnóstico precoce é essencial.  
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