)

| b

C

I'I_”.LIU

Hospital de Clinicas
de Uberlandia

®

Residéncia Multiprofissional

UNIVERSIDADE FEDERAL DE UBERLANDIA
RESIDENCIA EM AREA PROFISSIONAL DE SAUDE MULTIPROFISSIONAL
ATENCAO INTEGRAL AO PACIENTE COM NECESSIDADES ESPECIAIS

EDUARDA RODRIGUES GOMES

Incontinéncia pigmentar e sifilis congénita: relato de caso

Uberlandia
2023



EDUARDA RODRIGUES GOMES

Incontinéncia pigmentar e sifilis congénita: relato de caso

Trabalho de Conclusdo de Residéncia
apresentado a Faculdade de Medicina da
Universidade Federal de Uberlandia como
requisito parcial para obtencao do titulo de
especialista.

Area de concentragdo: Atengao Integral ao
Paciente com Necessidades Especiais.

Orientadora: Prof.2 Dr.2 Fabiana Sodré de
Oliveira

Coorientadora: Prof.2 Dr.2 Késia Lara dos
Santos Marques

Uberlandia
2023



EDUARDA RODRIGUES GOMES

Incontinéncia pigmentar e sifilis congénita: relato de caso

Trabalho de Conclusdao de Residéncia
apresentado a Faculdade de Medicina da
Universidade Federal de Uberlandia como
requisito parcial para obtencéo do titulo de
especialista.

Area de concentragdo: Atencdo Integral ao
Paciente com Necessidades Especiais

Uberlandia,19 de maio de 2023.

Banca examinadora:

Prof.2 Dr.2 Fabiana Sodré de Oliveira — Faculdade de Odontologia da Universidade
Federal de Uberlandia

Me. Luiz Roberto da Silva — Faculdade de Medicina da Universidade Federal de
Uberlandia

Me. Djessyca Miranda e Paulo — Faculdade de Odontologia da Universidade Federal
de Uberlandia

Prof.2 Dr.2 Eliane Maria de Carvalho — Hospital de Clinicas da Universidade Federal
de Uberlandia



AGRADECIMENTOS

Agradeco, em primeiro lugar, a Deus que tem me sustentado até aqui. A minha mae,
Carmem, pelo amor incondicional e que apesar de nao estar mais fisicamente
presente, continua me iluminando. A minha irma, Rayza, e a minha filha Helena, pela
compreensao e carinho nos momentos dificeis desse trabalho. Aos meus avos llto (in
memoriam), Maria Elza (in Memoriam) e Zilma pelos exemplos de fé e de
perseveranga. Ao meu pai Ecio, pelo apoio. Aos meu tios Adriano e Carina por serem
meus exemplos profissionais na odontologia. A minha prima Gabriela pela companhia
nas inumeras noites em claro durante os estudos. A minha orientadora, Prof.2 Dr.?
Fabiana Sodré de Oliveira e Coorientadora Prof.2 Dr.2 Késia Lara dos Santos Marques
pela oportunidade de participar desse projeto na universidade e pela sua
disponibilidade e ajuda na elaboragdo deste material. A equipe SEPAE: Maiza, Késia,
Djessyca, Suzana, Rita, Mara e Yasmim, meu eterno agradecimento por todo
conhecimento compartilhado, pelo respeito e ética com seus pacientes. Ao Dr. Luiz
Roberto da Silva, médico geneticista e professor do Hospital de Clinicas da
Universidade Federal de Uberlandia, pelo carinho, disponibilidade e pela amigavel
recepcao no Servico de Genética do HC-UFU. Ao meu grupo do programa de
residéncia multiprofissional Leonardo, Carolina, Gessica, Marcos e Ana Paula,
obrigada pela amizade e apoio durante esses dois anos, que se tornaram mais leves
pelo companheirismo. A Prof.2 Dr.2 Eliane Maria de Carvalho, pelo apoio desde a
minha primeira residéncia em Atencgao ao Paciente em Estado Critico. Aos pacientes
com incontinéncia pigmentar e as suas familias, em especial a paciente desse caso e
sua familia que somente com a sua colaboragdo a execugdo desse projeto foi
possivel. Juntos, acreditamos que a pesquisa € uma grande ferramenta para o
conhecimento cientifico. Ao Hospital Odontolégico e toda equipe também envolvidos
neste projeto pela disposi¢cao e contribuicdo na analise de dados. Ao Programa de
Pd6s-Graduagao em Atencgao Integral ao Paciente com Necessidades Especiais do HC-

UFU pela formacéo, e a secretaria COREMU pelo empenho no seu trabalho.



“Mas aqueles que esperam no Senhor renovam suas forgas. Voam alto como aguias; correm
e nao ficam exaustos, andam e ndo se cansam.”

(Isaias 40:31)



Resumo

Objetivos: Incontinéncia pigmentar e sifilis congénita sdo condi¢cdes que afetam varios
sistemas do corpo e apresentam importantes manifestagdes na cavidade bucal. O
presente estudo teve como objetivos relatar um caso de uma crianga em idade pré-
escolar diagnosticada com incontinéncia pigmentar e sifilis congénita, verificar as
caracteristicas clinicas e principais aspectos das duas condi¢gdes e enfatizar a
importancia da abordagem multidisciplinar e do atendimento odontoldgico precoce.
Relato de caso: crianga do sexo feminino, 3 anos de idade, compareceu a consulta
odontoldgica para avaliagao clinica. Ela foi encaminhada pelo médico geneticista para
avaliagao clinica e acompanhamento odontolégico aos 3 meses de idade com a
suspeita de fissura palatina submucosa devido a sifilis congénita. Durante o exame
clinico foi observado que a crianga apresentava manchas hipercromicas espiraladas
seguindo as linhas de Blaschko no tronco e manchas hipocrémicas lineares nos
membros. No exame intrabucal, foram observados denticdo decidua incompleta e
agenesia do dente 82. Conclusao: apesar da raridade da sindrome, o cirurgido-
dentista deve estar atento ao diagndstico precoce, reconhecer as alteracbes da
Incontinéncia pigmentar e da sifilis congénita, orientar os pais sobre os cuidados com
a saude bucal e monitorar a condigdo bucal, levando em consideragao as possiveis
manifestacdes futuras e consequéncias na cavidade oral, contribuindo para uma boa

saude e qualidade de vida. O atendimento multiprofissional é de extrema importancia.

Palavras-chave: Incontinéncia Pigmentar; Sindrome de Bloch-Sulzberger; Sifilis

Congénita; Manifestacdes Orais; Relato de Caso.



Abstract

Objectives: Incontinentia pigmenti and congenital syphilis are conditions that affect
several body systems and have important manifestations in the oral cavity. The present
study aimed to report a case of a child in preschool age diagnosed with incontinentia
pigmenti and congenital syphilis, verify the clinical characteristics and main aspects of
both conditions and emphasize the importance of a multidisciplinary approach and
early dental care. Case report: female child, 3 years old, attended the dental
appointment for clinical evaluation. The child was referred by the geneticist for clinical
evaluation and dental follow-up at 3 months of age with the suspicion of submucosal
cleft palate due to congenital syphilis. During the clinical examination, it was observed
that the child had spiral hyperchromic spots following Blaschko's lines on the trunk and
linear hypochromic spots on the limbs. In the intraoral examination, incomplete
deciduous dentition and agenesis of tooth 82 were observed. Conclusion: despite the
rarity of the syndrome, the dentist should be attentive to the early diagnosis, recognize
changes in incontinentia pigmenti and congenital syphilis, guide parents about oral
health care and monitor the oral condition, considering the possible future
manifestations and consequences in the oral cavity, contributing to good health and

quality of life. Multidisciplinary care is extremely important.

Keywords: Incontinentia Pigmenti; Bloch-Sulzberger Syndrome; Congenital Syphilis;
Oral Manifestations; Case Report.



Resumen

Objetivos: Incontinencia pigmentaria y sifilis congénita son condiciones que afectan
varios sistemas del cuerpo y tienen importantes manifestaciones en la cavidad oral. El
presente estudio tuvo como objetivo informar un caso de un nifio en edad preescolar
con diagnostico incontinencia pigmentaria y sifilis congénita, verificar las
caracteristicas clinicas y principales aspectos de ambas condiciones y enfatizar la
importancia del abordaje multidisciplinario y la atencion odontolégica temprana. Caso
clinico: nifia de 3 afios de edad acude a consulta odontoldgica para evaluacién clinica.
Es remitida por genetista para valoracion clinica y seguimiento odontolégico a los 3
meses de edad con sospecha de paladar hendido submucoso por sifilis congénita.
Durante el examen clinico se observo que el nifio presentaba manchas hipercromicas
espirales siguiendo las lineas de Blaschko en el tronco y manchas hipocromicas
lineales en las extremidades. En examen intraoral, se observd denticion temporal
incompleta y agenesia del diente 82. Conclusién: a pesar de la rareza del sindrome,
el odontélogo debe estar atento al diagndstico precoz, reconocer cambios en la
incontinencia pigmentaria y sifilis congénita, orientar a los padres sobre el cuidado de
la salud bucal y monitorear el estado bucal, teniendo en cuenta las posibles
manifestaciones y consecuencias futuras en la cavidad oral, contribuyendo a una
buena salud y calidad de vida. La atencion multidisciplinar es extremadamente

importante.

Palabras llave: Incontinencia Pigmentaria; Sindrome de Bloch-Sulzberger; Sifilis
Congénita; Manifestaciones Orales; Reporte de un Caso.
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1 INTRODUGAO

A Incontinéncia Pigmentar (IP) ou Sindrome de Bloch-Sulzberger (OMIM
308300) € uma condi¢ao genética rara caracterizada por uma desordem ectodérmica
multissistémica, de heranga dominante e ligada ao cromossomo X." O nome IP
descreve a caracteristica do aspecto histolégico das lesdes na terceira fase, devido a
incontinéncia de melanina dos melanécitos na camada basal da epiderme e na derme
superficial, levando a manchas pigmentadas irregulares pela presenca de pigmento
livre.?

A IP é causada por mutagdes no gene NEMO, localizado no locus Xq28 do
cromossomo X. Este gene é responsavel por codificar a proteina IKK-gama, que é
uma subunidade essencial para a ativacdo do fator de transcricado NF-kappaB, e
portanto, fundamental para muitas vias celulares, incluindo a resposta imunoldégica,
inflamatoria e apoptotica.® A delecdo dos éxons 4 a 10 do gene NEMO é a mutagéo
mais comum associada a IP, afetando cerca de 80% dos individuos. No entanto, é
importante notar que a IP pode ser causada por outras muta¢gées no gene NEMO.
Além disso, as manifestagdes clinicas da condi¢cao podem variar bastante entre os
individuos afetados, mesmo dentro da mesma familia,devido a diferentes mutagdes
genéticas ou modificagbes epigenéticas.*

Estima-se que a sua prevaléncia seja de 0,7 casos por 100.000 nascimentos.*
Este numero continua a crescer, especialmente, com o maior delineamento dos
mecanismos moleculares subjacentes.® A proporgédo é significativamente maior em
criancas do sexo feminino, em uma propor¢do de cerca de 20:1.' Em individuos
hemizigdticos do sexo masculino, a IP geralmente € letal durante a gestagcéo ou no

periodo neonatal. Por outro lado, nas mulheres, a condi¢ao pode apresentar um amplo
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espectro de manifestagdes clinicas, variando de leves a graves, dependendo da
mutagdo genética envolvida.*

A IP pode afetar varios sistemas do corpo, incluindo a pele, o cabelo, as unhas,
os olhos, o sistema nervoso central e os dentes."5 ¢ As lesbes cutaneas ocorrem da
infancia a vida adulta em quatro estagios: presenca de eritema seguida por vesiculas
(estagio 1), lesdes verrucosas (estagio Il) e listras e espirais hiperpigmentadas (estagio
lll), que respeitam as linhas de Blaschko, e listras lineares atroficas, palidas e sem
pelos (estagio 1V).° As lesbes dermatoldgicas representam os principais critérios de
diagndstico e s&o observadas em 100% dos casos.’

As alteragdes descritas em pessoas afetadas incluem alopecia, cabelo sem
brilho, unhas distroficas, predisposicéo para deslocamento de retina e ocasionalmente
alteragdes neuroldgicas, como convulsdes, atraso no desenvolvimento e deficiéncia
intelectual.> Na cavidade bucal, podem ser observadas anomalias dentarias de
numero, como hipodontia e anadontia e de forma, como microdontia e dentes com
formato anormal, tanto na dentigdo decidua e permanente, %8 fissura labial e palatina.®

Algumas alteragdes relatadas anteriormente também podem ocorrer na sifilis
congénita. Ela ocorre devido a disseminagdo hematogénica do Treponema pallidum,
com a transmissao da gestante infectada nao tratada ou tratada de forma inadequada
para o seu concepto, na maioria das vezes, por via transplacentaria. O estagio da sifilis
na mae e o tempo de exposicdo do feto no utero sdo os principais fatores que
determinam a probabilidade de transmisséao vertical do Treponema pallidum. Acontece
aborto espontaneo, morte perinatal ou natimorto em aproximadamente 40% dos

conceptos de maes com sifilis ndo tratada.™
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A maioria dos bebés afetados pela sifilis congénita sdo assintomaticos ao
nascimento.' No entanto, durante os primeiros anos de vida, a crianca pode
desenvolver sequelas motoras, cognitivas, neuroldgicas, visuais e auditivas, o que é
uma grande preocupagao para os médicos que tratam a doencga.?

Embora a sindrome I[P seja uma genodermatose rara, ela apresenta
importantes manifestacées na cavidade bucal assim como a sifilis congénita, com
impacto direto na qualidade de vida da crianca. Sendo assim, esse relato teve como
objetivos relatar um caso de uma crianga em idade pré-escolar diagnosticada com a
IP e sifilis congénita, verificar as caracteristicas clinicas e principais aspectos das duas
condigdes e enfatizar a importdncia do atendimento odontolégico precoce,

interdisciplinar e multiprofissional.

2 RELATO DE CASO

Crianga do sexo feminino, 3 anos de idade, leucoderma, compareceu a clinica
de um Projeto de Extensdo da Area de Odontologia Pediatrica da Faculdade de
Odontologia da Universidade Federal de Uberlandia, acompanhada pela mae, para
consulta regular com a equipe da Odontopediatria. A crianga foi encaminhada pelo
médico geneticista aos 3 meses de idade para avaliagdo odontoldgica para verificar a
existéncia de fenda palatina submucosa devido ao histérico de sifilis congénita e
desde entdo segue em acompanhamento odontoldgico.

Este relato de caso foi preparado seguindo as diretrizes “Case Report
Guidelines” (CARE)" e inicialmente, para participagdo dessa pesquisa, foi obtida a
assinatura do responsavel legal da menor através do termo de consentimento livre e
esclarecido (TCLE). As informagdes sobre a histéria médica pré-, trans-, pés-natal e

odontolégica da crianga, foram coletadas durante anamnese e registrados no
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prontuario odontolégico da crianga, disponivel na Faculdade de Odontologia da
Universidade Federal de Uberlandia (FOUFU), com acesso mediante autorizagao
prévia do setor, para maiores esclarecimentos sobre o diagndstico, os achados
clinicos, o tratamento e a evolugdo do caso.

Segundo dados coletados, a criangca é a segunda filha, de casal nao
consanguineo, nascida a termo, de parto normal, com 37 semanas de idade
gestacional, pesando 2.200 gramas e medindo 44 centimetros de comprimento. A mae
relatou que logo apos o nascimento, a crianga apresentava lesdes crostosas com
bordas mal definidas e bolhas nas axilas com teor amarelado de diferentes tamanhos
e em diferentes estagios de evolugao. Nesse momento a crianca recebeu cefalexina
durante treze dias devido a infeccdo secundaria das lesdes na pele.

A mae realizou onze consultas pré-natais e necessitou de cuidados especiais
durante a gestagéo, relatou uso de polivitaminicos, medica¢des para tratamento de
infeccdo no trato urinario e para tratamento de sifilis. Nesse caso, a méae realizou o
tratamento com trés doses de penicilina G benzatina (Penicilina G benzatina 2,4
milhdes Ul, intramuscular, semanal, dose total 7,2 milhées Ul). No entanto, a mae
apresentou uma queda inadequada de titulos de acordo com os testes soroldgicos
indicando que ainda havia a presenca da doenga (acima de 1:16), com a necessidade
de repetir o tratamento. As demais sorologias foram negativas. O parceiro também
recebeu tratamento para a sifilis.

Para o tratamento da sifilis congénita, a crianga recebeu Penicilina cristalina
dose de 50.000 Ul/kg/dose, intravenoso, a cada 12 horas, nos primeiros 7 dias de vida
e a cada 8 horas apos 7 dias, totalizando 10 dias. Com 16 dias de vida, para dar
continuidade a propedéutica, a crianca foi transferida do Hospital Municipal para a
Unidade de Tratamento Intensivo Neonatal do Hospital de Clinicas da Universidade
Federal de Uberlandia (HC-UFU). Nesse momento, a crianga apresentava no tronco

posterior e membros, hiperpigmentacéo residual em linhas de Blashko, cicatrizes
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hipercromicas com regides vesiculares pelo corpo, principalmente no tronco a direita,
axilar direita, regido inguinal e coxa direita. Diante desse quadro, a crianga foi avaliada
por um médico geneticista e pela equipe de dermatologia que realizou a bidpsia das
lesdes confirmando o diagnéstico de incontinéncia pigmentar, recebendo alta
hospitalar apos 24 dias de internagdo, com boa evolugéao.

Com relagao a histéria odontoldgica, a mée relatou que a primeira consulta da
crianca foi aos 3 meses e que os habitos alimentares nessa ocasidao envolviam
amamentacdo e mamadeira com formula infantil. No exame geral, foram observadas
pequenas lesdes bolhosas nas maos. No exame extrabucal, ndo foram observadas
alteracbes e no exame intrabucal, a mucosa gengival e os rodetes gengivais
apresentavam-se com aspectos de normalidade, o palato profundo e auséncia de
dentes.

As consultas de retorno foram agendadas de acordo com a classificagdo de
risco a carie e o cronograma das clinicas de Odontopediatria. Aos 3 anos de idade, no
exame clinico geral foi observado que a crianga apresentava manchas hipercrdmicas
espiraladas seguindo as linhas de Blaschko no tronco (Figura 1), principalmente em
tronco a direita (Figura 2), manchas hipocrémicas lineares nos membros (Figuras 3 e
4), regiao axilar, inguinal e femoral. No exame intrabucal foi observado denticao
decidua incompleta com auséncia dos segundos molares (Figuras 5 e 6), dente incisivo
lateral deciduo (62) com alteragao de forma e aspecto conoide (Figura 5) e agenesia
do dente 82 (Figura 6). Nessa consulta foi realizado selante defossas e fissuras do

primeiro molar deciduo inferior (Figura 7).
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A alimentagao atualmente é baseada em refei¢cdes (arroz, feijao e carne), frutas,
doces e mamadeira contendo leite e achocolatado a noite. Foram reforcadas as
orientagdes sobre habitos alimentares, de higiene bucal e de sucgao nao nutritivos e
da importdncia dos retornos as consultas. A crianga permanecera em
acompanhamento odontolégico peridédico para prevengao e manutencao da saude
bucal, com monitoramento da erupg¢ao, do desenvolvimento da oclusdo dentaria e
realizacdo dos tratamentos necessarios. Além disso, esta atualmente em
acompanhamento multiprofissional com consultas regulares no HC-UFU, que inclui:

médicos pediatra, geneticista, dermatologista e oftalmologista periodicamente.

3 DISCUSSAO

Este estudo relatou o caso clinico de uma crianga do sexo feminino com
diagnostico definitivo de IP e sifilis congénita. O encaminhamento médico foi feito pela
suspeita de fissura palatina submucosa devido ao histérico de sifilis congénita, uma
vez que os maxilares também podem ser afetados.'* As fissuras palatinas s&o
anormalidades congénitas resultantes da falta de fusdo, na linha mediana, dos
processos bilaterais do maxilar e ocorrem por volta da décima segunda semana de
vida intrauterina, podendo estar ligadas a hereditariedade, poluicdo, a doengas da mae
durante a gestagdo e uso de medicamentos, entre outros.’® A presenca de fissura
palatina submucosa foi descartada pelo exame clinico inicial onde constatou-se a
normalidade do palato.

A sifilis congénita é uma doenca infecciosa causada pela bactéria Treponema
Pallidum transmitida da mé&e ao feto por via hematogénica transplacentaria, em
qualquer fase da gestacdo.'® Essa bactéria pode afetar as estruturas faciais

dependendo do momento da infecgao e causar a Triade de Hutchinson, caracteristica
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da condigao, com ceratite ocular, otite média e malformacgdes dentarias (molares em
amora, incisivos centrais permanentes estreitos com entalhe da borda incisal e
hipoplasia do esmalte)." Além das possiveis anomalias de desenvolvimento
neuropsicomotor associadas a doenga'®, manifestagbes orofaciais como nariz em
sela, palato profundo e atrésico, gengivite e mordida aberta também sdo observadas.'’
A criangca nao apresentou nenhuma anomalia oftalmoloégica, auditiva e de
desenvolvimento neuropsicomotor. Das manifestagdes orofaciais somente foi possivel
observar o palato profundo, uma vez que a crianga ainda nao apresenta dentes
permanentes.

Um outro fator importante a considerar neste presente caso sobre a sifilis
congénita € que, no Brasil apresenta um agravo de notificagdo compulsoéria desde
2010, sendo que em 2009, a taxa de sifilis congénita era de 2,1 casos/1.000 nascidos
vivos e em 2021 chegou a 9,9 casos/1.000 nascidos vivos, sendo assim um grave
problema de satde publica.’®

As manifestagdes da sifilis congénita geralmente aparecem durante os
primeiros meses de vida, manifestando-se por erupgdes vesiculo bolhosas localizadas
nas palmas das maos e plantas dos pés ao redor do nariz e da boca. Vale ressaltar
que, uma vez nao sendo diagnosticadas as sequelas precoces da sifilis congénita (até
o segundo ano de vida), manifestagdes tardias podem surgir.'® Embora criangas com
a condicdo também possam apresentar lesbes cutaneas (pénfigo sifilitico), o
diagnéstico definitivo das lesdes cutaneas apresentadas nesse caso foi determinado
como sendo |P.

A sindrome da IP apresenta alta expressividade, o que significa que a maioria
dos individuos afetados manifesta o fenotipo nos primeiros meses de vida.> O seu

diagndstico fundamenta-se principalmente nos critérios clinicos, como a presenca de
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lesdes cutaneas que envolvem quatro estagios sucessivos, alteragées no cabelo,
unha, retina, dentes, além da histéria familiar. Em alguns casos, a realizagao de testes
genéticos e analise histologica das lesdes por meio do exame de biopsia também
podem ser Uteis."*%67 Nesse caso, a hipdtese diagnodstica foi considerada nos
primeiros dias apds o nascimento pela equipe médica e confirmada pelos médicos
geneticista e dermatologista, através da bidpsia das lesdes de pele.

O primeiro estagio que corresponde ao bolhoso é caracterizado por erupgdes
tipo vesiculas que sao lineares nas extremidades e/ou circunferencial no tronco e se
manifestam do nascimento até aproximadamente aos 4 meses de idade.® As
manifestacbes do primeiro estagio foram descritas pela mae durante a consulta
odontoldgica aos 3 meses de idade, coletadas do prontuario odontoldgico. Ja aos 3
anos de idade as alteragbes cutédneas eram caracteristicas do terceiro estagio
(geralmente observadas a partir dos 4 meses até os 16 anos de idade) e do quarto
estagio. Apresentando-se como estrias e espirais hiperpigmentadas seguindo as
linhas de Blaschko e maculas lineares hipocrémicas, respectivamente, principalmente
no tronco e membros.

Embora a IP possa afetar criangas do sexo masculino, quando isso ocorre na
maioria dos casos, é letal no periodo embrionario.82° O sexo feminino apresenta
expressao fenotipica variavel, as mulheres heterozigotas sobrevivem por causa do
mosaicismo funcional resultante do processo de inativagcdo X como é visto em outras
doencas ligadas ao X. A sobrevivéncia ocasional de criangas do sexo masculino &
devido a uma mutacao mosaico?® e esta relacionada a Sindrome de Klinefelter.?

Na literatura, ha também relatos documentados de outras alteragdes, além
destas manifestagcdes cutaneas, alteragbes oculares e do sistema nervoso central

descritas3>7, como anormalidades mamarias e esqueléticas, malformacao na orelha,
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condrodistrofia, pé torto, baixa estatura baixa e nanismo.?' Além da eosinofilia que
pode estar presente em torno de 88% dos afetados.® Essas alteragbes ndo foram
observadas no caso descrito, entretanto, € importante ressaltar que o monitoramento
oftalmolégico e neurolégico em longo prazo € essencial, demonstrando a relevancia
do acompanhamento multiprofissional e incluindo o aconselhamento genético.*

Essa sindrome tem manifestagdes intraorais significativas e as anormalidades
orais incluem palato ogival, hipoplasia de palato mole, fenda palatina e labio leporino.?
De acordo com Russel e Finn (1967)%2, as manifestagbes dentarias consistem em
dentes ausentes, dentes cOnicos com cuspides adicionais e atraso na erupgao
dentaria. No entanto, esses achados nao sao patognoménicos dessa sindrome. Isso
porque as mesmas manifestagdes podem estar presentes em outras doengas, como
displasia ectodérmica e sifilis congénita.?3

A alteragdo mais comum na IP € a anodontia parcial (43,1% dos individuos
afetados), seguida por dentes conicos (30%) e atraso na erupgdo dentaria (18%).2*
Segundo o estudo realizado por Santa-Maria e colaboradores (2017)28, os resultados
mostraram que a agenesia de dentes deciduos e permanentes estava presente em
60,0% e 92,8% dos pacientes, respectivamente. Na maioria dos casos, pelo menos
seis dentes ausentes foram observados. Treze (92,8%) pacientes apresentavam
agenesia do segundo molar, 71,4% dos casos apresentavam anormalidades da coroa
e 0s incisivos centrais foram os dentes mais comumente afetados. A ma oclusao foi
observada em 10 (71,4%) pacientes e o palato atrésico em 7 (50,0%) pacientes.?> No
presente caso, foram observadas as alteracbes dentarias comumente citadas na
literatura, como a hipodontia (dente 82), dente cdnico (dente 62) e atraso de erupgéo
dos segundos molares deciduos.?4#?%26 O atraso na erupgédo dos dentes deciduos,

nesse caso clinico, pode estar relacionado tanto a IP5% como ao baixo peso ao
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nascimento?’ e a sifilis congénita.” Sendo de extrema importdncia o
acompanhamento e investigacao radiografica da presenga dos demais dentes
permanentes.

Apesar das manifestacbes dermatolégicas serem um dos aspectos mais
importantes da I[P, elas resultam em menos dano ao paciente do que as
odontoldgicas.?® Isso porque o sistema estomatognatico € complexo e sua unidade
anatbmica consiste em quase toda a regido cranio-cervical. Suas agdes conjuntas e
isoladas sao responsaveis pela mastigacao, fala, degluticdo, respiragdo, paladar e
postura da cabeca e pescoco.® Sendo assim, a prevengéo e promogédo da satde bucal
sdo de grande importancia para melhorar os aspetos funcionais e estéticos que tém
grande impacto na vida social.?® Dependendo da frequéncia, as anormalidades
dentarias e/ou orais representam critérios menores e felizmente, a maioria das
anormalidades dentarias e algumas orais podem ser corrigidas.?®

O tratamento das alteragdes cutaneas e sistémicas da IP é sintomatico, e as
lesbes cutdneas costumam ter resolugdo espontanea.® As alteragcdes na cavidade
bucal requerem tratamento e continuam na idade adulta devido aos diferentes
estagios de desenvolvimento dos dentes e da mandibula antes da erupgao dos dentes
permanentes. Por isso, posteriormente uma abordagem multidisciplinar que pode
envolver a avaliacdo de implantontistas, periodontistas, especialistas em ortopedia e
proteses dentofaciais para avaliar o tratamento adequado.?®

O atendimento odontoldégico precoce e longitudinal é fundamental para a
resolucdo das complicagdes odontolégicas e a manutengdo da saude bucal em
criangas com diagnodstico de IP8 e sifilis congénita até a idade adulta.® Os cuidados
dentarios precoces, intervencbes estéticas e cirurgicas para resolugdo de

complicagbes dentarias € essencial por razbes funcionais. Os danos estéticos e
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problemas na linguagem podem afetar as relagdes sociais e as atividades escolares
de uma crianga, o aconselhamento psicoldgico para criangas e seus pais é essencial,

independentemente da gravidade da condig&o.?®

4 CONCLUSAO

Apesar da raridade da IP, o odontopediatra deve estar atento ao diagnéstico
precoce, reconhecer as manifestagdes dentarias tipicas, orientar os pais e/ou
cuidadores sobre os cuidados em saude bucal e monitorar a condigao bucal,
considerando as possiveis manifestacdes futuras e as consequéncias da IP e da sifilis
congénita na cavidade bucal contribuindo para uma boa saude e qualidade de vida. O
atendimento interdisciplinar e multiprofissional € de extrema relevancia, levando em

consideragao as caracteristicas multissistémicas das duas condigoes.
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FIGURAS

Figura 1 - Hiperpigmentagao residual em linhas de Blashko em tronco (lado esquerdo).

4

Figura 2 - Hiperpigmentacao residual em linhas de Blashko em tronco (lado direito).
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Figura 3 - Manchas hipocromicas lineares em membro superior.

Figura 4 - Manchas hipocréomicas lineares em membros inferiores.



29

Figura 5 - Dentes deciduos anteriores superiores, incisivo lateral deciduo (dente 62)
com alteragao de forma (aspecto conoide).

Figura 6 - Dentes deciduos inferiores apresentando agenesia do incisivo lateral (dente
82).
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Figura 7 - Selante de fossas e fissuras no primeiro molar deciduo inferior (dente 74).
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APENDICE

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO PARA RESPONSAVEL
LEGAL POR MENOR DE 18 ANOS

Considerando a sua condigao de responsavel legal pelo(a) menor, apresentamos este
convite e solicitamos o0 seu consentimento para que ele(a) participe da intitulada
“Incontinéncia pigmentar e sifilis congénita: relato de caso”, sob a responsabilidade
dos pesquisadores Eduarda Rodrigues Gomes, Fabiana Sodré de Oliveira e Késia
Lara dos Santos Marques.

Nesta pesquisa ndés estamos buscando descrever um caso sobre a sindrome
analisando as alteragbes dessa condicdo e a importancia do atendimento e
acompanhamento odontologico.

O Termo/Registro de Consentimento Livre e Esclarecido estd sendo obtido pela
pesquisadora Eduarda Rodrigues Gomes, durante a consulta odontoldgica na clinica
de Odontopediatria da Area de Odontologia Pediatrica, no Hospital Odontolégico da
Faculdade de Odontologia da Universidade Federal de Uberlandia. Vocé tera o tempo
que for necessario para decidir se a pessoa sob sua responsabilidade participara ou
nao da pesquisa (conforme item IV da Resolugdo n° 466/2012 ou Capitulo Ill da
Resolugao n° 510/2016).

Na participagdo do(a) menor sob sua responsabilidade, ele(a) tera o atendimento
odontologico de rotina e, serdo realizados registros fotograficos/flmagem para
documentar as alteracbes observadas. O pesquisador responsavel atendera as
orientagcdes das Resolugdes n°® 466/2012, Capitulo XI, Item XI.2: f e n° 510/2016,
Capitulo VI, Art. 28: IV - manter os dados da pesquisa em arquivo, fisico ou digital,
sob sua guarda e responsabilidade, por um periodo minimo de 5 (cinco) anos apos o
término da pesquisa.

Em nenhum momento, nem o(a) menor e nem vocé serao identificados. Os resultados
da pesquisa serdo publicados e ainda assim a identidade dele(a) e a sua serdo
preservadas.

Nem ele(a) e nem vocé terdao gastos e nem ganhos financeiros por participar na
pesquisa.

Havendo algum dano decorrente da pesquisa, vocé tera direito a solicitar indenizagao
através das vias judiciais (Cddigo Civil, Lei 10.406/2002, Artigos 927 a 954 e
Resolugdo CNS n° 510 de 2016, Artigo 19).
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Os riscos consistem em quebra da confidencialidade e consequentemente danos
materiais e morais, mesmo que toda a descricdo desse trabalho seja feita de forma
cuidadosa para que ndo haja exposigdo de qualquer dado que possa revelar a
identidade dos participantes e de terceiros. Sendo assim, providéncias serdo tomadas
para que a identidade dos participantes continue de forma anénima afim de evitar
constrangimento e danos psicolégicos. Os beneficios serdo a contribuicdo para o
avanco do conhecimento nessa area e contribuir indiretamente para o paciente ou
outros individuos com a mesma condigao, levando em consideragdo algum aspecto
antes nao observado na literatura.

A qualquer momento, vocé podera retirar o seu consentimento para que o(a) menor
sob sua responsabilidade participe da pesquisa. Garantimos que ndo havera coacao
para que o consentimento seja mantido, nem que havera prejuizo ao(a) menor sob
sua responsabilidade. Até o momento da divulgagao dos resultados, vocé também é
livre para solicitar a retirada dos dados do(a) menor sob sua responsabilidade da
pesquisa.

Uma via original deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido ficara com vocé,
assinada e rubricada pelos pesquisadores.

Em caso de qualquer duvida ou reclamacgao a respeito da pesquisa, vocé podera
entrar em contato com Eduarda Rodrigues Gomes (34) 99187-9270, Dra. Fabiana
Sodré de Oliveira e Dra. Késia Lara dos Santos Marques.

Vocé podera também entrar em contato com o Comité de Etica na Pesquisa com
Seres Humanos — CEP, da Universidade Federal de Uberlandia, localizado na Av.
Jodo Naves de Avila, n° 2121, bloco A, sala 224, campus Santa Ménica —
Uberlandia/MG, 38408-100; pelo telefone (34) 3239-4131 ou pelo e-mail
cep@propp.ufu.br. O CEP/UFU é um colegiado independente criado para defender os
interesses dos participantes das pesquisas em sua integridade e dignidade e para
contribuir para o desenvolvimento da pesquisa dentro de padrbes éticos conforme
resolucdes do Conselho Nacional de Saude.

Uberlandia, ....... de .cooooveeennl. de 20.......

Assinatura do(s) pesquisador(es)


mailto:cep@propp.ufu.br

Eu aceito participar do projeto citado acima, voluntariamente, apos ter sido

devidamente esclarecido.

Assinatura do participante de pesquisa
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ANEXO

AL@P ASOCIACION LATINOAMERICANA DE ODONTOPEDIATRIA

REVISTA DE ODONTOPEDIATRIA LATINOAMERICANA
ORGANO OFICIAL DE LA ASOCIACION LATINOAMERICANA DE ODONTOPEDIATRIA

LISTA DE COTEJO

Con la finalidad de asistir a los autores en ajustar los manuscritos a la normativa de la
Revista de Odontopediatria Latinoamericana, recomendamos verificar que cumple con
todos los items antes de su envio.

Aspecto evaluado
Carta de envio de manuscrito

Solicita la revision del manuscrito y declara que no esta siendo evaluado en otra revista O
Especifica la existencia de conflictos de interés y las fuentes de financiamiento O
Indica que, de ser aceptado y publicado, los derechos de la obra pertenecen a la Revista O
de Odontopediatria Latinoamericana

Firmada por todos los autores O
Aspectos Generales

El tema es adecuado a los objetivos de la Revista de Odontopediatria Latinoamericana O
El tipo de articulo se ajusta a los indicado: Articulos de investigacidn, Articulos de revision,

Relato de casos -
Manuscrito en Espaiiol o en Portugués, en formato digital Microsoft Word, en fuente Arial

12, doble espacio entre lineas, con margenes de 2,5 centimetros y pagina tamano Ado O
carta.

Las pdginas, con la salvedad de la hoja de presentacidn, estd ser numeradas. O
Enviar a alop.editor@gmail.com, Asunto: Publicacién Articulo Revista de Odontopediatria
Latinoamericana, Cuerpo: Titulo de articulo, nombre de autor, solicitando revision y .
publicacidén. Archivos adjunto: Carta de envio, Articulo en Word, archivos de figuras,

tablas.

Hoja de Presentacion

Titulo del trabajo (maximo de 15 palabras con espacios y solamente la primera palabra en
mayuscula, sin abreviaturas) -
Nombre completo de los autores, seguido de su titulacién principal, afiliacién

institucional y correo electrdénico (se existen mas de 6 autores debe ser presentada O
justificacién)

Direccién completa y teléfono del autor principal O
Texto

Titulo y subtitulo (en espanol, portugués e inglés) O
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El resumen es conciso, describe claramente el objetivo, los materiales y métodos,
resultados y conclusiones.

Resumen: en espafiol no debe exceder 250 palabras. Debe incluir las siguientes secciones:
objetivos, material y métodos, resultados y conclusiones. No usar abreviaciones o siglas.
Palabras clave: Al final del resumen deben ser incluidas maximo seis (6) palabras llaves, en
consonancia con los “Descritores para Ciéncias da Saude” — BIREME (DeCS).
http://decs.bvs.br/

Resumo: Version en portugués del resumen no debe exceder 250 palabras. Debe incluir
las secciones tal como el resumen en espafol. Palavras chaves: Palabras claves en portugués.
deben ser incluidas maximo seis (6) palabras llaves, en consonancia con los “Descritores para
Ciéncias da Saude” — BIREME (DeCS). http://decs.bvs.br/

Abstract: Versidn en inglés del resumen, no debe exceder 250 palabras. Keywords: Palabras
claves en su versidn en inglés. Debe incluir las secciones tal como el resumen en espafiol.
(MeSH) https://www.nlm.nih.gov/mesh/MBrowser.html

Introduccidn: Presenta el estado actual del conocimiento con relacion al tema provee el
contexto para el articulo. Indica si el trabajo forma parte de tesis de grado, trabajo de
ascenso, proyecto de grupo o multicéntrico. Enuncia las hipdtesis y objetivos del trabajo.

Secciones del trabajo segun su naturaleza (Materiales y métodos, presentacion de caso,
discusion)

Material y Métodos: Para trabajos de investigacién: Presentados con detalles: poblacién del
estudio, tipo de muestra, técnicas. Periodo de estudio, variables estudiadas, proceso de
aleatorizacion y cegado, criterios de inclusion y exclusién. Cita los métodos estadisticos
utilizados y los programas de ordenador empleados. Presenta evidencias

claras de que los principios éticos fueron seguidos.

Resultados: Describe los resultados obtenidos segln los métodos utilizados. Pueden
incluirse subtitulos. Debe haber consistencia entre los datos en el texto, las tablas y los
graficos, sin repetir ni redundar. Deben reportarse todos los resultados estadisticos, no
solo aquellos resultados estadisticamente significantes.

Discusién: Detalla los resultados novedosos, sin repetir los resultados. No colocar datos que
no hayan sido incluidos en los resultados. Considera los aspectos innovadores eimportantes
del estudio y relata las observaciones relevantes de otros estudios. Mencionalos beneficios
y limitaciones del trabajo.

Conclusiones: Puntualiza los principales hallazgos, soportados por los datos del estudio.

Tablas: numeradas consecutivamente en nimeros ardbicos segln su aparicion, estar en
paginas separadas y presentan una leyenda en la parte superior.

Fotografias/figuras: en archivo JPG o TIF con resolucién minima de 300 DPI, acompafada
con leyenda. Cuida la confidencialidad de los sujetos en las fotografias clinicas.

Abreviaturas con descripciéon por extenso, entre paréntesis, la primera vez en que son
mencionadas. Evitarlas en el titulo, resumen o conclusiones.

Aspectos éticos

Los principios éticos de investigacidon definidos por la Declaracién de Helsinki deberan ser
respetados. Los autores deben describir en la seccidn de Material y Métodos la aprobacién
por los Comités de ética en investigacion de la Institucién donde la fue realizada. Anexar
aval del comité de ética o del consentimiento informado firmado por lospadres de los
pacientes incluidos en el estudio, asi como la autorizaciéon del uso de

imagenes de los pacientes, segun sea el caso.
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referencias. Para trabajos de revisién no exceder 50 referencias.



http://www.nlm.nih.gov/bsd/uniform_requirements.html
http://www.nlm.nih.gov/bsd/uniform_requirements.html

