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Odontomas multiplos associados a Sindrome de Sturge-Weber:
relato de caso e revisao sistematica da literatura

Multiple odontomas associated with Sturge-Weber syndrome: case report and
systematic review of the literature
Ludimila Lemes Moura
Adriano Mota Loyola?

Objetivos. descrever um caso de odontomas multiplos associados a Sidrome de Sturge-
Weber e levantar por meio de revisdo sistematica literatura casos de odontomas multiplos
decritos na lingua inglesa, levantando dados dos aspectos clinicopatoldgicos, tratamentos e
presenca de anormalidades locais e sistémicas.

Delineamento do estudo: a descricdo foi feita a partir dos dados que constam no
prontuario da paciente e a reviséao sistematica da literatura foi construida utilizando o guia de
recomendacdes PRISMA, usando como ferramenta de busca a plataforma PubMed.
Resultados. a partir da revisao observou-se que os casos de odontomas mdultiplos podem
ser considerados raros, sendo descobertos nas duas primeiras décadas de vida, com leve
predilecdo pelo sexo feminino, em geral assintomaticos, a maioria do tipo composto. Sao
frequentemente associados a ocorréncia de outras anormalidades como estenose esofégica
e quadros sindrébmicos como a sindrome de Gardner.

Conclusao. o caso relatado neste trabalho é duplamente interessante: primeiro, pela
raridade da multiplicidade do odontoma; segundo, pela constatacdo da ocorréncia de
odontomas multiplos com varios tipos de quadros sindrémicos, incluindo a Sindrome de
Sturge-Weber. Nao obstante a presenga da sindrome, os odontomas apresentaram
aspectos clinicopatolégicos e de comportamento biolégico usualmente descritos na literatura
para casos de ocorréncia isolada. Neste sentido, é importante na deteccdo de odontomas
multiplos investigar a possibilidade de que hajam outras alteragdes locais e/ou sistémicas
para diagnostico precoce de quadros sindrémicos.

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.

' Faculdade de Odontologia, Universidade Federal de Uberlandia, End: Av. Para s/n® - bloco 2G,
Campus Umuarama, Uberlandia, MG, Brasil, 38405320, mourlaludimila@gmail.com
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INTRODUCAO

Odontomas sao hamartomas odontogénicos. Sdo compostos por esmalte, dentina,
polpa e tecido cementoide. Quando estes tecidos se dispdem de forma organizada,
formando denticulos, o odontoma é classificado como “composto”. Quando estes
tecidos sao depositados de forma desordenada, o odontoma é designado
‘complexo”. Esse tipo de lesdo € na maioria dos casos assintomatica, sendo

descoberta em exames radiogréaficos de rotina'-3.

Casos de odontomas multiplos sédo relativamente raros. O termo odontomatose j4 foi
empregado para caracterizar estes casos, contudo parece ter sido descontinuado*-5.
Quando multiplos, os odontomas tém sido associados a presenca de alteracdes
sistémicas e quadros sindrémicos. Entre estes citam-se a Sindrome de Gardner’?,
Sindrome de Pierre-Robin, estenose esofagica, por exemplo. Podem ser
identificados como lesdes de dimensdes variadas e também como quadro difuso,

envolvendo todo osso acometido, com repercussdes morfo-fisioldgicas locais*®.

A Sindrome de Sturge-Weber, conhecida como angiomatose encéfalo-trigeminal.
Esta sindrome é caracterizada pela presenca de angiomatose em tecidos do cérebro
e da face, seguindo o dermatomos supridos por ramos do nervo trigémeo, causada
pela persisténcia de um plexo vascular no tubo neural. A chamada “mancha de vinho
do porto” é caracteristica encontrada nas superficies mucocutaneas; quando
encefalicas, podem concorrer para o desenvolvimento de quadros convulsivos,
retardo mental e danos oftalmicos. As manifestacées bucais mais comuns sao
hiperplasias gengivais e angiomatose unilaterais. Odontomas ndo s&o considerados

achados classicos para a sindrome®-'2,

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de odontomas mudltiplos associados a
sindrome de Sturge-Weber e levantar por meio de revisdo sistematica da literatura
0s casos de odontomas multiplos descritos na literatura inglesa, revendo suas
caracteristicas clinicopatoldgicas, comportamento clinico, tratamentos empregados e

a presenca de outras anormalidades locais e sistémicas associadas.



RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, feoderma, com 1 ano e seis meses de idade,
compareceu ao Nucleo de Atendimento ao Paciente Especial em Odontologia
(NAPEO) pela primeira vez em dezembro de 2013, encaminhada pelo Setor de
Assisténcia Social da Associacao de Pais e Amigos dos Excepcionais de ltumbiara
(APAE-Itumbiara, GO), para avaliacao de uma leséo bucal.

Na investigacdo da histéria médica da paciente, soube-se que durante a gravidez a
mae teve rubéola, e que no momento do parto foi constatada auséncia de liquido
amniético na bolsa amniética. Ao nascimento, a crianca apresentou ma formacéao
congénita com angiomatose na hemiface esquerda e comprometimento da visao
(Figura 1); sofreu uma parada respiratoria e ficou internada no Hospital Materno
Infantil de Goiania por 45 dias. Neste periodo a crianga teve bronquite e crises
convulsivas, que foram tratadas com uso de Valproato de sédio (50mg,Kg/dia) e
Fenobarbital (40mg/mL, 4mg/Kg/dia, dose Unica). Na histéria da queixa principal a
mae relatou que a lesdo evoluia a cinco meses sendo tratada com uso de pomadas

prescritas pelo pediatra (sic).

Durante o exame fisico, a crianga apresentou movimentos espasmébdicos
descoordenados, sendo pouco cooperativa durante a consulta. Este comportamento
foi considerado compativel com o diagnéstico de paralisia cerebral. O exame
intraoral revelou aumento de volume na maxila esquerda, de consisténcia pétrea,
mucosa com textura normal e coloragdo préxima da normalidade. Na mandibula, o
aspecto era compativel com a normalidade. Foram solicitados exames radiograficos
ortopantomograficos (ROPQG) e periapicais, que nao foram realizados. A partir desta
data, a paciente se ausentou do ambulatério por aproximadamente trés anos (2014-
2016).

Em janeiro de 2017, a paciente retornou ao NAPEQO, com a queixa explicitada pela
mae de “ferida na boca, que saia pus, acompanhada de febre continua (sic) ”. O
exame extraoral revelou assimetria facial devido a angiomatose facial, apresentado
nodulacdées em derme, envolvimento ocular do mesmo lado da angiomatose e perda

de visdo. Na maxila observou-se projecao do labio superior e apagamento do sulco
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nasogeniano e aumento discreto de volume na regido geniana esquerda, de
consisténcia dura. Percebeu-se também incompeténcia labial, associada a
posicionamento interdentario anterior da lingua. Ao exame intraoral, foi observado
aumento volumeétrico do rebordo alveolar, na por¢cdo posterior de maxila, lado
esquerdo. A inspecdo, a mucosa mostrava-se eritematosa, com uma fistula na
regido vestibular e exposicdo aparente de estruturas brancacentas, com
consisténcia dura, e discretamente irregular no seu contorno. Na mandibula as
mucosas estavam integras, elasticas, hidratadas, sem aumento de volume digno de
nota (Figura 1). Nao foram identificados sinais de angiomatose nas mucosas, seja
pela presenca de aumento de volume ou mesmo pela discoloragcao avermelhada da

mucosa.

Foram solicitados novos exames imaginolégicos (ROPG, tomografia
computadorizada, TC) e exames bioquimicos de sangue. As imagens de TC nos
planos axial e sagital revelaram lesdes hipodensas/hiperdensas em maxila e
mandibula esquerdas, espessamento das corticais 6sseas e a presenca de
estruturas hiperdensas globulares que sugeriam dentes rudimentares, envolvidos
por um halo hipodenso e, mais externamente, por uma linha hiperdensa. As lesdes
em maxila e mandibula mediam 422mm e 21,6mm no maior diametro,
respectivamente (Figura 2). Os exames de imagem pela TC com janela para tecidos
moles n&do evidenciaram a presenca de angiomatose envolvendo a mucosa bucal e,
na janela para tecidos duros, nenhuma alteracdo no tecido 6sseo mandibular e
maxilar. Os linfonodos das cadeias submentoniana, submandibular e cervical
homolateral (nivel Il) se mostraram aumentados, moveis e assintomaticos. Os
exames bioquimicos de sangue mostraram anemia discreta. Segundo avaliagcao feita
pelo neurologista e pelo cardiologista a paciente se enquadrava no padrédo fisico
ASA Il (dado obtido do prontuario médico).

Os aspectos clinicoimaginolégicos sugeriam a presenca de lesdes dsseas, cujas
imagens eram sugestivas de origem odontogénica, aparentemente de mesma
natureza, compativeis com odontomas multiplos. Diante da necessidade de explorar
cirurgicamente a regido com abscesso cronico, dada a possibilidade do
comprometimento do quadro sistémico, optou-se pela exploracao cirurgica da area.
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Figura 1 — Aspecto clinico da paciente portadora dos odontomas multiplos e da Sindrome
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 papulas de coloragdo vermelho-amarronzada. Em (C),
aspecto clinico da mucosa palatina associada a lesdo 6ssea maxilar, do lado esquerdo.
Percebem-se estruturas mineralizadas brancas aflorando na mucosa, proxima ao rebordo
alveolar posterior (cabeca de seta). A mucosa do sulco vestibular mostra-se discretamente
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Figura 2 — Aspectos imaginolégicos das lesdes Osseas. Em (A), a reconstrugao
panoramica a partir do exame por tomografia computadorizada, evidenciando (setas) as
“lesbes mistas” (registro original do exame em verde na imagem tomografica) em maxila
(MX) e mandibula (MD). Em (B), a imagem da TC em corte axial mostra ledes em MX e
MD, com suas respetivas dimensdes. E possivel observar que as areas hiperdensas na
lesdo lembram estruturas dentéarias rudimentares. Em (C) imagem resultante da
reconstrucdo em 3D usada para o planejamento cirurgico, mostrando a relacao das lesdes
com as demais estruturas da face.

Em maio de 2017 a paciente foi submetida a cirurgia para remocao das lesées em
maxila e mandibula sob anestesia local com lidocaina 2% com adrenalina 1:100.000.
Foram removidos fragmentos teciduais mineralizados, semelhante a dentes
rudimentares, de tamanhos variados, e tecido fibroso, sugestivo de capsula (Figura
3). A sutura foi feita com fio Vicryl* 3-0. O pés-operatério imediato transcorreu sem
intercorréncias, e a paciente recebeu alta ap6s dois dias de internagao.
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Figura 3 — Imagens relacionadas a enucleacdo das lesbées na maxila (MX) e
mandibula (MD). Enucleacdo da lesdo em maxila (A) e em mandibula (B). Em (C), o
aspecto da maxila ap6s a cirurgia, evidenciando o fechamento da ferida cirdrgica com
Vicryl 3-0. (D) Material resultante da lesdo em MX; (E) material coletado da lesdo em
MD. Em ambas as situac¢des, percebe-se que os fragmentos lembram grosseiramente
dentes (setas).

O material coletado foi imerso em solugéo de formalina (10%) e entdo encaminhado
para o Laboratério de Patologia Cirurgica da Faculdade de Odontologia da
Universidade Federal de Uberlandia, para analise. Macroscopicamente, a lesédo
apresentava-se constituida por inumeros fragmentos de tecido duro, muitos dos
quais sem forma definida, outros apresentando-se similares a dentes, com tamanhos
reduzidos. Histologicamente, constatou-se que as lesdes eram compostas de tecido
conjuntivo, tecido odontogénico mineralizado, e tecido 6sseo. O tecido conjuntivo
denso, ndo modelado, era permeado por tecido 6sseo em remodelagdo que, em
alguns fragmentos mostrava-se aderido ao tecido ésseo maduro. Havia areas
densas e frouxas, por vezes mixoides, permeadas por fibroblastos, algumas
heméacias e raros leuc6citos mononucleares. O tecido odontogénico se constituia de
tecido epitelial com disposicdo folicular primitiva e tecido conjuntivo mucoso,
semelhante ao tecido pulpar embrionaria. O tecido odontogénico mineralizado
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apresentava-se com morfologia de dentina tubular, cementoide, matriz de esmalte
desorganizada perifericamente (Figura 4). Havia capsula fibrosa circundando
parcialmente estes fragmentos. Estes achados foram conclusivos para odontoma,

predominantemente complexo, em ambas as localizagdes.

Figura 4 — Aspecto histopatologico das lesdes diagnosticadas como odontoma
complexo. Em (A), aspecto histolégico geral observado nos fragmentos das lesdes
removidas. Em (B), percebem-se fragmentos de tecido dentinario e cementario
misturados (*), contornando areas claras nas quais se notam resquicios de matriz
de esmalte desmineralizada (setas). (C) Estruturas semelhantes a (B), mostrando
também tecido conjuntivo denso, ndo modelado, envolvendo parte das &reas

mineralizadas da lesao ().
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Na consulta de retorno, 23 dias ap6s a cirurgia, o exame intraoral mostrou que a
paciente apresentava as mucosas superior e inferior na regiao da cirurgia integra e
hidratada, bem cicatrizada, sem sinais de fistulas. Ao exame radiografico (ROPG),
observou-se neoformacao 6ssea discreta nas regides anteriormente ocupadas pelas
lesbes. No retorno ap6s 6 meses, em agosto de 2017, a evolugdo do quadro se

manteve satisfatéria, sem alteracées da normalidade.

O exame radiografico realizado 1 ano e 5 meses ap6s a cirurgia revelou
neoformagdo &éssea progressiva, observando-se ainda pequena darea
superoposterior da maxila compativel com lesédo residual (Figura 5). Neste momento

do seguimento do caso, optou-se pela observagéo clinicoimaginolégica do quadro,

trabalhando-se a ideia de nova intervencao na evidéncia de sua modificacao.

Figura 5 — Aspecto imaginoldgico apds 1 ano e 5 meses da cirurgia. Observa-se discreta
neoformacdo 6ssea na maxila (MX) e na mandibula (MD) nas regides antes ocupadas
pelas lesbes. Nota-se na regido supero-posterior da MX radiopacidade compativel com
lesao residual (seta).



REVISAO DE LITERATURA

Neste trabalho foi feita uma revisdo sistematica da literatura utilizando como
guia de recomendagdes dos Principais ltens para Relatar Revisdes
Sistematicas e Meta-andlises (PRISMA)(MOHER et al., 2015), tendo como
base de dados para pesquisa 0 PubMed
(https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed). A pesquisa foi feita no periodo de julho
a setembro de 2018. O objetivo desta revisdo foi identificar casos
exclusivamente multiplos de odontomas descritos em inglés, que fornecessem
informagdes sobre os aspectos clinicopatégicos, radiograficos, as condutas
terapéuticas aplicadas, bem como aspectos histopatoldgicos dos casos.

Como palavras-chaves primarias foram utilizados os termos “odontoma’,
“odontogenic hamartoma” e “odontomatosis”, resultando 1355, 109 e 5 artigos,
respectivamente. Esses termos foram associados a 13 termos secundérios 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 revisdao conforme o PRISMA
estdo representados na Figura 6. Afim de levantar o maior numero possivel de
artigos, o rastreamento e a selecdo dos artigos foram feitos por dois
pesquisadores de maneira independente, e posteriormente estes foram
comparados para validacao da busca.

Do total de 1469 artigos encontrados na busca, 29 eram repetidos restando
1451 artigos para serem rastreados. O primeiro passo para selecao dos artigos
foi a leitura do titulo que envolvesse o tema em questdo para a leitura do
resumo. Aqueles se enquadravam dentro da proposta foram lidos na integra, o
que permitiu a compilacdo de 54 artigos. O cruzamento das referéncias dos
artigos selecionados foi outra fonte de busca a partir do qual foram rastreados
11 artigos. Foram incluidos no trabalho artigos que relatam casos de
odontomas multiplos onde os exames imaginolégicos e/ou histopatopatolégicos
comprovam a multiplicidade das lesdes; casos com aspecto radiografico
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compativel com odontoma composto, sem exames histoldégicos e casos nos
quais nao houvessem documentacdo radiografica, mas, nos quais a
documentacdo macroscépica fosse compativel com odontoma composto
também foram incluidos. A revisdo ficou restrita aos trabalhos escritos em
inglés. Foram excluidos artigos que tratavam exclusivamente de estudos
imuno-histoquimicos, radiograficos, genéticos, citolégicos, histopatoldgicos, de
proliferacdo e morte celular, estudos in vitro e revisao de literatura. No processo
de leitura dos artigos na integra foram excluidos aqueles que apesar de
trazerem evidéncias de multiplas lesées de odontoma no titulo ou no resumo
nao tinham imagens que comprovassem a multiplicidade das lesdes; imagens
que nao demonstrassem claramente a presenca de lesées mudltiplas, casos
relatados como odontomas complexos sem evidéncias radiograficas e/ou

hitopatolégicos que comprovassem o diagnéstico.

Os dados levantados e apresentados na Tabela 1 mostram que os casos de
odontoma multiplos sdo em sua maioria descobertos nas primeiras duas
décadas de vida (21/25 casos, 84%) e mostram discreta predilecao pelo sexo
feminino (14 mulheres, 56% e 10 homens, 40% e 1 caso néo relatado). Doze
dos casos foram de odontomas compostos homélogos, 9 de complexos
homélogos, e em 3 casos os odontomas eram heterélogos, ou seja, compostos
e complexos. Em um dos casos da revisao nao foi feita a classificacdo do tipo
de odontoma. No relato apresentado nesse trabalho, bem como na maioria dos
trabalhos selecionados na revisdo havia ocorréncia de duas lesdes (14/25
casos, 56%), e em alguns a distribuicdo das lesbes era difusa, ocupando
grandes extensdes 0sseas, nao sendo possivel enumera-las (6/25 casos, 24%).
Houve ainda relatos de casos com 3, 4, 6, 8 e 11 odontomas (1 caso de cada).
O maior numero de relatos de odontoma multiplos ocorreu na mandibula (8 /25,
32%), seguidos dos casos que ocorrem em maxila e mandibula com
delimitacado bem definida (7/25, 28%). Em cinco casos (5/25, 20%) as lesdes
envolviam os 4 quadrantes, com limites mal definidos. As lesbes em maxila

somaram 4 casos (4/25, 16%).

17
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1459 artigos identificados no banco de dados
(Pubmed)

12 artigos em outras fontes.

Identificagao

Selegcdo
A

A

Elegibilidade

A

Inclusdo

! !

1460 artigos apos eliminar os duplicados.

l

72 relatos rastreados

}

54 artigos em texto completo

1394 relatos excluidos

v

32 artigos em texto

avaliados para elegibilidade ’ completo excluidos, com

!

24 estudos incluidos em sintese

justificativa

qualitativa

l

Fig. 6. Fluxo das informacdes nas diferentes fases da revisao sistematica (PRISMA).
Disponivel em: http://scielo.iec.pa.gov.br/doc/ess/v24n2/a17ms01.doc.

A maior parte dos casos era assintomatica (15/25 casos, 60%). Em cinco dos casos
(5/25, 20%), os pacientes apresentaram alguma sintomatologia como dor, inchago
ou dor de cabeca. Em outros cinco (5/25, 20%) dos casos nao foi informada a
presenca ou auséncia de sintomatologia nos relatos. O tratamento mais empregado
foi a remogé&o cirurgica das lesbes (23/25, 92%). Em dois casos, ndo foram feitas
cirurgias para remogao das lesbes, sendo o tratamento sintomatico. Em 14 dos 25
casos (56%) os autores mencionaram que nao houve recidiva apés a remogao
cirurgica. Nos demais casos ndo havia mencdo ao seguimento pdsoperatorio dos

pacientes.
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Varios casos mostraram ocorréncia concomitante de alteracdées sistémicas,
identificadas como sinais e sintomas sindrémicos, e entre eles um caso de Sindrome
de Pierre-Robin, um de Sindrome de Gardner, um de Sindrome Otodental, dois
casos com estenose esofagica. A ocorréncia dos odontomas causou impacgao
dentaria em 10 dos casos relatados (40%). Em oito casos (8/25, 32%) a presenca
dos odontomas levou a expansdo das corticais ésseas, sendo que em 2 deles

extensas massas tumorais se projetaram para além da cavidade bucal.
DISCUSSAO

Assim como no relato do presente trabalho, a maioria dos casos levantados de
odontomas sejam ele multiplos ou com lesdes Unicas sdo diagnosticados nas duas
primeiras décadas de vida, mais especificamente na segunda década, corroborando
com os levantamentos prévios'®-'7. Os dados de nossa revisdo mostraram uma
discreta predominancia no sexo feminino, corroborando com uma revisao recente
sobre tumores odontogénicos na populacao brasileira de Lima-Verde-Osterne et al.,
2017' na qual os casos de odontoma no sexo feminino represetaram 55%. No caso
apresentado neste trabalho as lesGes localizavam-se na maxila e mandibula e
tinham limites precisos. Na maioria dos casos da revisdao, quando os odontomas
multiplos ocorrem na maxila e mandibula, eles tinham limites imprecisos, sendo
chamados de difusos*>'82! A localizagdo exclusivamente mandibular ou maxilar
foram as apresentagdes mais comuns, nao havendo prevaléncia significativa entre
um e outro. Os trabalhos de revisdo de Adebayo et al.; 2005 e Servato et al,.
201222 também nao mostram predilecio na localizagcdo de odontomas na maxila ou
mandibula. Histologicamente a maior parte dos casos da revisdo sdo de odontomas
compostos, especialmente nos casos em que as lesGes s&o extensas com

distribuicao difusa ou ocupando os quatro quadrantes.18-20.23.24

A paciente do caso apresentado teve sintomatologia dolorosa e fistula na regiao da
lesdo em maxila, comportamento semelhante ja relatado por outros (relatado por
Mani, 19745 e Liu et al., 20173). Este quadro é incomum, ja que a maioria dos casos

de odontoma seja com lesdes Unicas ou mdltiplas é assintomatica 252124,
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Autor (ano) Idade  Sexo Tipo N. de lesbes  Localizacdo Sintomatologia Tratamento Recidiva
Composto e - . Remocéo
4
Barder, 1967 5 F complexo Multiplas/difuso MX e MD NR cirdrgica NR
Schreiber, 9 M Complexo 2 MX Assintomatico Remogao Ausente
1963% cirlrgica
Mk o f<nald, 7 F Composto  Miltiplas/difuso ~ MXeMD  Assintomatico NR NR
- Composto e - . . - , i
5
Mani, 1974 19 M complexo Multiplas/difuso 4 quadrantes Sintomatico Sintomatico
_ . - Remogao
6
Melnick, 1975 20 M Composto 3 MX e MD Assintomatico cirdrgica NR
Lamberg et al., Composto e . - Remocao
198427 15 F complexo 8 MX e MD Assintomatico cirdrgica NR
Schiff et al., . . Remocao
199528 10 NR Complexo 2 MD Assintomatico cirdrgica NR
Iwamoto et al., 15 F Nao 2 MD Assintomatico Remogao Ausente
19992 classificado cirdrgica
Ajike & Remocéo
Adekeye, 15 F Composto Multiplas/difuso 4 quadrantes NR emog NR
19 cirlrgica
2000
Oliveira; -
Campos; 5 F Composto 2 MX Assintomatico Fc{ﬁgoigf: Ausente
Margal, 20013° 9
Cozza et al., . , . - Remocao
5003°! 6 F Composto 2 Pré-maxila Assintomatico cirlirgica Ausente
Bordini et al., 17 M Composto 4 4 quadrantes NR Remocao Ausente



20082

Jeyaraj &
Mohan, 200832

Hammoudeh et
al., 20093

Schulz et al.,
20093

Ziebart et al.,
201320

Erdogan et al.,
20142

Dar et al.,
2015%

Guijjar et al.,
2015%

Sun; Sun; Ma,
20152

Antonio et al.,
20178

Lacarbonara et
al., 20173
Liu et al., 20173

Nammalwar;
Moses; Jeeva,
2018%

58

18

NR

27

20

45

14

10

12

Complexo
Complexo

Composto

Composto

Composto
Complexo
Composto
Complexo
Composto
Composto

Complexo

Complexo

Multiplas/difuso

Multiplas/difuso
2

11

MD
MD

MX

MX e MD

4
quandrantes

MD
4 quadrantes
MX e MD
MX
MD

MD

MD

Sintomatico

NR

Sintomatico

NR

Assintomatico

Assintomatico

Assintomatico

Assintomatico

Assintomatico

Assintomatico

Sintomatico

Assintomatico

cirlrgica

Remocao

cirtrgica
Enucleacao

Remocao
cirdrgica

Remocao
cirurgica
Sintomatico
(paliativo)
Remocao
cirurgica
Remocao
cirurgica
Remocéao
cirurgica
Remocao
cirdrgica
Enucleacgéo
Remocéao
cirurgica

Remocao
cirurgica

NR

NR

Ausente

Ausente

Ausente

Ausente

Ausente

Ausente

NR

Ausente

Ausente

Ausente
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Moura &
Loyola., 2018 1,5
(caso relatado)

Complexo 2 MX e MD

22

Sintomatico Enucleacdo  Ausente

Tabela Il — Dados sobre a ocorréncia de anormalidades ligadas ou nao a ocorréncia dos odontomas

Autor (ano)

Anormalidades nao relacionadas ao odontoma

Alteracées locais associadas ao odontoma

Barder, 19674
Schreiber, 196326
Malik & Khalid, 197418

Mani, 1974°

Melnick, 1975°
Lamberg et al., 19842’
Schiff et al., 199528
lwamoto et al., 1999%°

Ajike & Adekeye, 2000"°

Oliveira; Campos; Margal,
200130

Cozza et al., 2003°"
Bordini et al., 20082

Estenose esofégica

Nao

Dentes supranumerarios, palato ogival, face
hipoplasica

Atresia de maxila

Nao

Nao
Impaccéao dentaria
Expansao das corticais 6sseas e agenesias

Inchaco, expansao da cortical 6ssea, impaccao
dentaria

Néo
Impacc¢ao dentéria
Néo

Expansao da cortical 6ssea e reabsorcao de raizes
dos dentes adjacentes a lesao

Massa tumoral projetada
Ma oclusao

Impacc¢ao dentéaria

Impaccéao dentaria



Jeyaraj & Mohan, 2008%
Hammoudeh et al., 2009%

Schulz et al., 20093

Ziebart et al., 2013%°

Erdogan et al., 20142
Dar et al., 2015%°

Guijjar et al., 20152

Sun; Sun; Ma, 20152
Antonio et al., 20178
Lacarbonara et al., 2017%
Liu et al., 20173

Nammalwar; Moses; Jeeva,
201836

Moura et al., 2018 (caso
relatado)

Nao
Sequéncia de Pierre-Robin
Hipoplasia corondide bilateral
Insuficiéncia cardiaca, estenose esofagica, displasia
da mandibula, displasia dentaria, oligodontia
Visdo comprometida, retardo mental
Nao
Nao
Limbo derméide no olho
Sindrome de Gardner
Nao
Sindrome otodental

Nao

Sindrome de Sturge-Weber

23

Expansao das corticais 6sseas

Nao
Impacc¢ao e agenesias dentarias.
Expansao das corticais 6sseas
Massa tumoral projetada, impacgéo dentaria
Agensesias dentérias
Impaccéao dentaria

Impacgéao dentaria
Impacgéao dentaria

Expanséao da cortical éssea, fistula, exposigao de
tecido duro
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A enucleagao das lesdes realizada como tratamento no presente caso, € o tipo
de tratamento mais comumente empregado. Alguns dos trabalhos relatados
tiveram tratamento chamado pelos autores de sintomatico: em um deles o
paciente recusou o tratamento cirtrgico (Mani, 19745); em outro caso, a opgdo
de nao realizar remocao das lesdes seguiu a decisdo familiar, tendo em vista
que as lesbes eram extensas e o paciente apresentava retardo mental. Na
avaliacao 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 ocorréncia de odontoma tem sido relacionada a sindromes,
especialmente a Sindrome de Gardner?’ 38 e adenomatose poliposa familiar.
Nestes casos, sua ocorréncia se da como lesao Unica. Nos casos de
odontomas multiplos, as sindromes associadas foram Sindrome de Pierre-
Robin33, Sindrome de Gardner® e Sindrome Otodental®. Nossa revisdo mostrou
que a presenca da sindrome de Sturge-Weber mais rara ainda. Dentre os
achados bucais mais comuns nesta sindrome estdo hiperplasias e
hemangiomas gengivais' ', sem nenhuma mengdo a ocorréncia de
odontomas como achado tipico associado. Kurok et al., (198740) relataram um
caso de paciente com a mesma sindrome e lesdo Unica de odontoma. No caso
descrito por Antonio et al., 20178 a ocorréncia de odontomas e osteomas
multiplos levaram a investigacao e diagnéstico de Sindrome de Garder, na qual
o diagnédstico precoce é valoroso diante das altas taxas de malignizagdo dos
polipos intestinais caracteristicos da sindorme38, 7. Barder, 19674 foi o primeiro
autor a usar o termo “odotomatosis” para designar casos em que ocorrem
odontomas multiplos. Malik & Khalid, 19748 e Melnick, 19756 também usaram

o termo em seus relatos de odontomas multiplos.

Zierbart et al., 20132 usam o termo Sindrome disfagia-odontoma para
descrever casos em que ocorrem odontomas associados a outras
anormalidades como estenose esofagica, oligodontia, displasia mandibular,
displasias dentarias. Em 3 dos casos mencionados no trabalho Zierbart os

odontomas eram multiplos.
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CONCLUSAO

Este trabalho relata um caso duplamente raro. Primeiro por se tratar de um
caso de odontoma mudltiplo, que é relativamente incomum. Segundo por ser um
caso de odontoma associado a sindrome de STURGE-WEBER, com a qual ha
apenas um relato de ocorréncia em comum na literatura. A revisdo permitiu o
levantamento de casos de odontomas multiplos relacionados a outros casos de
sindromes com a de Gardner, Otodental e Sequéncia de Pierre-Robin. Em
alguns dos casos levantados, os odontomas tinham grandes proporcoes
levando a deformidades faciais, sintomatologia dolorosa e presenga de pus,

situagdes incomuns nos casos de odontomas simples, com lesdes unicas.

Visto que a ocorréncia de odontomas multiplos tem sido frequentemente
relacionada a presenca de outras anormalidades sistémicas é importante que o
cirurgidao dentista tenha conhecimento sobre esse tipo de alteracdo e que ao
fazer o diagnéstico de um caso como de odontoma mudltiplo seja critico na
investigacdo de outras alteragbes que o0 paciente possa apresentar.
Especialmente no caso da sindrome de Gardner, em que a chance de
malignizagcado dos pélipos intestinais caracteristicos da sindrome gira em torno

de 80%, o diagnédstico precoce é essencial.
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