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Resumo

O objetivo deste artigo é discutir os aspectos clinicos, diagnosticos e de tratamento de intercorréncias cirtrgicas
odontoldgicas em pacientes portadores de Picnodisostose, através de dois casos clinicos. Paciente do género feminino,
com caracteristicas fisicas de Picnodisostose, 27 anos de idade, com queixa de dor, que surgiu apds ter sido submetida
a uma extragdo dentaria na regido do elemento 38. Apos exames clinicos e radiogréficos, foi constatada uma fratura
de mandibula no local do procedimento. A fratura foi tratada através de abordagem submandibular e fixagdo com
placa de reconstrucdo, porém sem exibir sinais radiograficos de consolidacdo dssea confiavel. O segundo caso € de
uma paciente também do género feminino, portadora da Picnodisostose, 23 anos de idade, que referia dor recorrente
em corpo mandibular esquerdo e odores frequentes provenientes da cavidade oral, ap6s ter sido submetida a uma
extracdo dentéria que ndo cicatrizara. O tratamento da sintomatologia apresentada, foi realizado a partir de uma
curetagem delicada no local, onde observou-se presenca de plano de clivagem. O espécime foi enviado para anélise
histopatolégica que posteriormente apontou um quadro compativel com osteomielite com focos de necrose 6ssea. Até
0 momento a literatura atual ndo apresenta descricdo de um protocolo clinico detalhado para portadores dessa
condicdo. Porém, alguns cuidados devem ser adotados para prevenir fraturas 6sseas, como evitar traumas mecanicos e
abordagens cirlrgicas invasivas, além de manter um acompanhamento odontoldgico regular.

Palavras-chave: Picnodisostose; Doengas 0sseas; Cirurgia bucal; Complicages pds-operatorias.

Abstract

The aim of this article is to discuss the clinical, diagnostic and treatment aspects of dental surgical complications in
patients with pychnodysostosis, through two clinical cases. Female patient, with physical characteristics of
pychnodysostosis, 27 years old, complaining of pain, which appeared after undergoing a tooth extraction in the region
of element 38. After clinical and radiographic examinations, a mandible fracture was found in the procedure site. The
fracture was treated using a submandibular approach and fixation with a reconstruction plate, but without showing
radiographic signs of reliable bone consolidation. The second case is a 23-year-old female patient with
pychnodysostosis, who reported recurrent pain in the left mandibular body and frequent odors from the oral cavity,
after undergoing a tooth extraction that had not healed. The treatment of the symptoms presented was performed using
a delicate curettage at the site, where the presence of a cleavage plane was observed. The specimen was sent for
histopathological analysis, which later showed a picture compatible with osteomyelitis with foci of bone necrosis. To
date, the current literature does not present a description of a detailed clinical protocol for patients with this condition.
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However, some precautions must be taken to prevent bone fractures, such as avoiding mechanical trauma and invasive
surgical approaches, in addition to maintaining regular dental follow-up.
Keywords: Pycnodysostosis; Bone diseases; Surgery oral; Postoperative complications.

Resumen

El objetivo de este articulo es discutir los aspectos clinicos, diagnosticos y terapéuticos de las complicaciones
quirdrgicas dentales en pacientes con psicodisostosis, a través de dos casos clinicos. Paciente de sexo femenino, con
caracteristicas fisicas de Psicodisostosis, de 27 afios de edad, que consulta por dolor, que aparece luego de ser
sometido a una extraccién dentaria en la regidn del elemento 38. Luego de examenes clinicos y radiograficos, se
encontr6 una fractura de mandibula en el sitio del procedimiento. La fractura se traté mediante abordaje
submandibular y fijacién con placa de reconstruccion, pero sin mostrar signos radiograficos de consolidacion 6sea
fiable. El segundo caso es una paciente de 23 afios con Psicodisostosis, quien refirio dolor recurrente en el cuerpo
mandibular izquierdo y frecuentes olores de la cavidad bucal, luego de ser sometida a una extraccion dental que no
habia cicatrizado. El tratamiento de los sintomas presentados se realiz6 mediante un delicado curetaje en el sitio,
donde se observo la presencia de un plano de clivaje. La pieza fue enviada para analisis histopatologico, que
posteriormente mostré un cuadro compatible con osteomielitis con focos de necrosis dsea. Hasta la fecha, la literatura
actual no presenta una descripcion de un protocolo clinico detallado para pacientes con esta condicion. Sin embargo,
se deben tomar algunas precauciones para prevenir fracturas 6seas, como evitar traumatismos mecanicos y abordajes
quirdrgicos invasivos, ademas de mantener un seguimiento dental regular.

Palabras clave: Picnodisostosis; Enfermedades dseas; Cirugia bucal; Complicaciones posoperatorias.

1. Introducéo

Picnodisostose (Pycnodysostosis - PYCD), é uma méa-formacdo genética rara dos tecidos duros, com heranca
autossdmica recessiva decorrente de um defeito no gene que codifica a enzima catepsina K (Bitu, et al.,2012; Marouteaux
&Lamy, 1997), localizado no cromossomo 1q21, fato este descoberto em 1996 (Gelb, et al., 2002). A auséncia dessa enzima
implica que os osteoclastos ndo podem reabsorver a matriz organica de maneira adequada, prejudicando a remodelagdo 6ssea
e, portanto, sendo responsaveis por 0ssos frageis e densos. (Gelb, et al., 2002; Wen, et al., 2016). Este distdrbio repercute
alteracGes em diversas partes do corpo, com particularidades na regido orofacial.

Estatisticamente, hd uma prevaléncia estimada de 1 a 1,7 por milh&o de nascimentos com base no nimero de casos
descritos na literatura mundial (Elmore, 1967). A doen¢a pode atingir ambos os géneros indistintamente, sendo relatada
consanguinidade parental em aproximadamente 30% dos casos (Hernandez-Alfaro, et al., 2010; Quezado, 2003; Xue, et al.,
2011).

As manifestacOes clinicas e radiogréaficas mais comuns da doenca incluem baixa estatura (Edelson, et al., 1992),
falanges terminais das maos e dos pés com aparéncia de baqueta (Alves, et al., 2008; Alves & Cantin, 2014), e estreitamento
da cavidade medular dos o0ssos longos associado a outras anomalias (Cui, 2012). Em relagdo as alteragdes craniofaciais, é
comum encontrar hipoplasia do terco médio da face e seios paranasais, bochechas proeminentes, ponte nasal alta,
protuberancia frontal, nariz em formato de bico e proje¢do (ou retracdo) da mandibula, conduzindo a uma ma-oclusdo com
mordida aberta ou cruzada (Alves, et al., 2008; Alves & Cantin, 2014; Khoja, et al.,2015).

Quanto as manifestacdes bucais, podemos observar comumente erupcdo tardia de molares permanentes, palato
arqueado e estreito (Cui, 2012), alteracdo do formato, posicionamento e quantidade de dentes (Alves & Cantin, 2014),
hipoplasia do esmalte, hipercementose, estreitamento da cdmara pulpar e dos canais radiculares (Alves, et al., 2008; Alves &
Cantin, 2014; Khoja, et al.,2015). Além de tudo isso, o individuo vai apresentar fragilidade dssea frente a traumas mecanicos e
infecciosos, com susceptibilidade aumentada a fraturas e osteomielite (Cui, 2012; Farias, 2013).

Para que se evite complicaces os portadores da PYCD necessitam de manejo diferenciado da sua saude fisica e
bucal, principalmente em relagdo a realizacdo de procedimentos cirdrgicos orais. Assim, objetivamos com este artigo revisar os
principais aspectos da sindrome e apresentar dois casos de Picnodisostose que evoluiram com complicacdes apds extracbes

dentérias.
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2. Metodologia

Trata-se de um relato de caso clinico, com fins descritivos, com abordagem qualitativa. Elaborado seguindo todos os

preceitos éticos. O consentimento dos pacientes foi obtido, para fins de pesquisa, preservando as suas identidades.

3. Resultados
3.1Caso |

Paciente do género feminino, 27 anos de idade, procurou atendimento no ambulatdrio de Cirurgia Bucomaxilofacial,
relatando que ha trés meses fora submetida a uma extracdo dentaria na regido do elemento 38 e que ap6s 45 dias escutou um
som semelhante a um estalo na mandibula enquanto se alimentava. Desde entéo estava com dores e sem conseguir mastigar.

Na anamnese a paciente revelou possuir “ossos frageis”, com histérico de fratura do fémur ha aproximadamente seis
anos. Havia relato de parentesco de segundo grau entre os pais, porém nenhum caso parecido com o seu na familia. Ao exame
fisico, foi observada baixa estatura (1,37 m), dedos bem pequenos, bossa frontal, voz anasalada, proptose e assimetria nasal
(Figura 1). Ao exame loco-regional foi constatada ma ocluséo do tipo classe 111, hipodesenvolvimento da maxila, com o palato
profundo e apinhamentos nos dentes, os quais ndo responderam adequadamente a tratamento ortodéntico previamente
realizado (Figura 2). Além de uma éarea hiperemiada, sensivel e com mobilidade na regido posterior da mandibula no lado
esquerdo.

O exame radiogréfico do cranio demonstrou importante desproporcao craniofacial e densidade aumentada dos 0ssos
(Figura 3A e 3B). A radiografia panoramica evidenciou alteragcdo morfoldgica nos contornos mandibulares, sem defini¢do dos
angulos, auséncia de seio maxilar, presenca de dentes anquilosados e outros inclusos, além de um trago de fratura deslocada na
regido da extracdo dentéaria, angulo mandibular esquerdo, confirmados também na reconstrucdo tridimensional (Figura 4A e
4B).

Figura 1. Aspecto facial da paciente. A bossa frontal e nariz em forma de bico e bem projetado em relagéo a face. A: Perfil. B:

-,

Vista inferior.

Fonte: Autores.
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Figura 2. Aspecto intraoral. A: Ma-oclusdo em classe I1l. B: Fotografia do palato onde percebe-se oligodontia, apinhamentos
dentarios, atresia da maxila e palato profundo.

Fonte: Autores.

Os exames hematologicos apontavam discreta leucopenia. No entanto, as demais taxas, incluindo as dosagens de
célcio, calcitonina, fésforo e PTH, encontravam-se sem alteragdes.

Além do diagnostico da fratura, concluiu-se também o diagndstico de Picnodisostose se deu baseado nas
caracteristicas fisicas gerais e faciais.

Figura 3. Caracteristicas radiogréaficas. A e B. Radiografia de cranio exibindo despropor¢éo cranio-facial.

Fonte: Autores.

Como tratamento da fratura foi realizada a abordagem cirdrgica através da abordagem submandibular e fixagdo com
placa de reconstrucdo do sistema 2.4 mm e 6 parafusos, pois se tratava de uma area com pouco contato ésseo (Figura 5A). A
paciente evoluiu sem complicacBes no pds-operatério até o acompanhamento de um ano, embora ainda néo tivesse exibido
sinais radiograficos de consolidacdo dssea da fratura (Figura 5B). A mesma foi orientada sobre a gravidade da sua condicéo e
da necessidade de acompanhamento longitudinal.
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Figura 4. A. Radiografia panordmica dos maxilares onde também se observa a fratura. B. Reconstrugdo tridimensional da

tomografia de face onde pode-se observar a fratura na regido de angulo mandibular esquerdo.
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Fonte: Autores.

Figura 5. A. Abordagem submandibular para reducéo e fixacdo da fratura através de uma placa de titanio do sistema 2.4 mm
Lock (principio de fixa¢do Load Bearing). B. Radiografia panordmica do pds-operatério de um ano. Boa reducdo da fratura e

boa aposi¢do do material de sintese, contudo ainda sem demonstrar uma consolidacéo éssea confiavel.

Fonte: Autores.

3.2 Caso Il

Paciente do género feminino, 23 anos de idade, compareceu no servico de Bucomaxilofacial referindo dor recorrente
em corpo mandibular esquerdo e odores frequentes provenientes da cavidade oral. Na anamnese relatou ter sido submetida a
uma extracdo dentaria ha dois anos e que o local ndo cicatrizou. Ela relatou também ja ter fraturado o fémur e que possuia um
irmdo com caracteristicas fisicas parecidas.

No aspecto geral foi observado que esta tinha uma estatura de aproximadamente 1,40m, extremidades das maos e pés

bem pequenos (Figura 6), nariz bem projetado, membros superiores arqueados e voz anasalada.
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Figura 6. Caracteristicas fisicas da paciente. Dedos diminutos.

Fonte: Autores.

Ao exame maxilo-facial foi constatado edentulismo parcial importante causando praticamente auséncia de ocluséo,
maxilares hipodesenvolvidos (Figura 7A e 7B), presenca de alguns restos radiculares na mandibula e area de inflamagao local

onde a paciente referia dor.

Figura 7. Aspecto intraoral da paciente. A. Maxila e palato hipodesenvolvidos e sem varios dentes. B. Arco inferior com

restos radiculares e edentulismo parcial.

Fonte: Autores.

A tomografia de face apontava grande desproporcao cranio-facial (Figura 8A), agenesia do seio frontal, seio maxilar
de dimensdes minimas e grande desvio de septo. Além de aumento da densidade dssea e alteracdo na morfologia da mandibula
com perda dos contornos do angulo mandibular. O raio-x panordmico evidenciava éareas de intensa osteite condensante ao
redor das raizes dos molares inferiores direitos sem distingdo nitida entre a raiz e 0 0sso, além de uma imagem radiopaca de
cerca de 2 cm envolvida por halo radioltcido no corpo mandibular esquerdo sugerindo formagdo de sequestro dsseo onde a
paciente referia dores (Figura 8B). Os exames laboratoriais ndo apresentaram desvios.
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Figura 8. A. Reconstrugdo tridimensional da Tomografia de Face evidenciando hipo desenvolvimento dos ossos faciais. B.
Radiografia panoramica onde se percebe: auséncia de seios maxilares, osso com alta densidade, alteracdo morfoldgica nos
contornos mandibulares, dentes anquilosados e alguns deles com estreitamento da polpa. Além de uma imagem de 0sso
esclerdtico no corpo mandibular a esquerda, com halo radioldcido sugerindo formagao de sequestro 6sseo justamente na regido

sintomatica.

Fonte: Autores.

Frente ao conjunto de achados clinicos o diagndstico concluido foi de Picnodisostose associada a um quadro de
inflamag&o aguda como uma provavel complicacdo decorrente do procedimento cirlirgico de extragdo dentéria.

A abordagem se deu voltada para a resolugdo da queixa da paciente, que era a sintomatologia associada a lesdo na
mandibula. Foi realizada entdo uma curetagem delicada no local, onde observou-se presenca de plano de clivagem que
facilitou o procedimento. O espécime foi enviado para andlise histopatolégica que posteriormente apontou um quadro
compativel com osteomielite com focos de necrose 6ssea. A paciente evoluiu sem intercorréncias no pds-operatério de até dois

meses, a partir de quando perdeu continuidade no acompanhamento (Figura 9).
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Figura 9. A. Radiografia panoramica do pds-operatdrio de dois meses; B. Aspecto bucal do pds-operatdrio.

m‘,? » -

Fonte: Autores.

4. Discussdo

A PYCD assemelha-se outras doencas esqueléticas que afetam crénio, mandibula e falanges distais, tais como a
osteopetrose e a disostose cleido-cranial (Darcan, et al., 1996; Kamat, et al., 2015), sendo necessario distinguir essas
entidades. A osteopetrose € uma doenca autossdbmica dominante, enquanto a PYCD é uma doenca autossdmica
recessiva. Pacientes com osteopetrose geralmente apresentam anemia, hepatoesplenomegalia e deficiéncias imunoldgicas,
sendo que tais manifestagdes ndo sdo observadas no PYCD (Kamat, et al., 2015). As caracteristicas da displasia cleido-cranial
sdo acrosteolise, claviculas hipoplésicas e fontanela anterior aberta. No entanto, a densidade 6ssea é normal e 0 modo de
heranca é autossdmico dominante, diferindo assim da PYCD (Darcan, et al., 1996).

No presente estudo, foram apresentados dois casos isolados da sindrome, cujo quadro clinico-radiol6gico se mostrou
caracteristico da doenga. ManifestacBes como baixa estatura, dedos pequenos, bossa nasal, e voz anasalada foram observadas
nos dois casos. Respaldando este achado, Xue et al. (2011) concluiram que o fen6tipo mais comum de PYCD é a baixa
estatura, presente em 95,9% dos 97 casos relatados anteriormente, seguida de aumento da densidade dssea, presente em 88,7%
dos casos, corroborando com os dois casos relatados nesse estudo.

A baixa altura deve-se principalmente ao comprometimento da remodelacdo dos 0ssos e & subsequente esclerose
6ssea. Outros fatores que contribuem para a baixa estatura na PYCD séo a desnutri¢do, a obstrucdo crénica das vias aéreas e a
hipoxemia (Soliman, et al., 2001). A caracteristica clinica e radiografica mais evidente, entretanto, é a presenga de bossa
frontal, parietal e occipital (Soliman, et al., 2001), presente na maioria dos casos, existindo assim uma certa heterogeneidade na
apresentacdo clinica dessa doenga, incluindo os casos aqui apresentados.

Além destas caracteristicas fisicas, a presenca de peculiaridades orais também é comum na sindrome. Em um estudo
(Sedano, et al.,1968) realizado com 73 casos de PYCD, foram encontrados os seguintes aspectos orais e maxilofaciais:
desenvolvimento de distdrbios ésseos faciais (perda do angulo mandibular), palato arqueado ou profundo, retardo na erupgao
dentéria, mau posicionamento dentario, macroglossia, presenca de mordida cruzada e hipercementose, com ou sem
envolvimento periodontal. Também pode ser encontrado relatos de dentes supranumerarios (Alves & Cantin, 2014; Mujawar,
et al.,2009). Porém podemos observar nas duas pacientes deste estudo o hipodesenvolvimento da maxila como manifestacao
oral em comum, e no primeiro caso ainda pode ser encontrado um mal posicionamento dentério (apinhamento), ma ocluséo
classe 11 e palato profundo.

O diagnostico é baseado na historia do paciente, nas caracteristicas clinicas apresentadas e no exame radiologico. O
tratamento geralmente é conservador, focado na corregdo dos sintomas bucais apresentados, e 0 aconselhamento preventivo,
com énfase na prevencdo de fraturas. Os pacientes podem levar uma vida proxima da normalidade, porém com cuidados
especiais. Tal fato se deve porque as fraturas 6sseas por osteosclerose sdo frequentes em quase 50% dos casos (Alves &

Cantin, 2014; Muto et al., 1991). No entanto, a fratura mandibular é observada apenas ocasionalmente (Kirita, et al.,2001;
8
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Muto, et al.,1991). No primeiro caso relatado neste trabalho, a fratura ocorreu como uma complicacdo tardia de um
procedimento cirtrgico na mandibula, que fragilizou o osso no local. Além da fratura, houve uma diminuicéo do contato 6sseo
na area da fratura e uma dificuldade em se obter consolidagdo 6ssea efetiva apds o tratamento da fratura, corroborando assim
com a literatura, que, salienta que tais fraturas demoram a consolidar devido a caracteristicas da sindrome (Hepp, et al.,2019).

A prevencdo de fraturas para esses pacientes torna-se essencial, para tanto, deve-se trabalhar a orientacdo dos
pacientes, em especial para evitar a ocorréncia de traumas; além de mudancas em quadros terapéuticos, optando por
procedimentos menos invasivos como: odontectomias parciais ou tratamento endoddntico com sepultamento radicular, em
detrimento de extragGes dentérias.

Um sinal radiografico encontrado em ambos os casos foi auséncia de espaco do ligamento periodontal em varios dos
elementos dentarios, sugerindo anquilose, um tipo de reabsorcao radicular onde ha substituicdo da raiz por osso. Este é mais
fator que complica procedimentos de exodontias e reforca a indicagdo de se usar técnicas alternativas.

Outra atencdo especial que se deve ter, é a possibilidade do desenvolvimento de osteomielite ap6s procedimentos
cirtrgicos orais. De acordo com Girbal et al. (2013), hd um risco importante, sendo considerada uma complicagéo séria. A
justificativa é dada pela remodelacéo inadequada do osso por osteoclastos disfuncionais e pela pobre vascularizagdo dssea
(Alves & Cantin, 2014; Muto et al., 1991). Portanto, os pacientes portadores da PYCD tém maiores chances de desenvolver o
quadro de osteomielite do que pacientes normais (Alves & Cantin, 2014; Muto et al., 1991). Com isso, h& a necessidade de
respeitar todos os principios ao realizar procedimentos cirdrgicos, buscar técnicas menos invasivas e de menor morbidade,

além de monitorar a cicatrizacao e reparo 6sseo.

5. Considerac0es Finais

Embora ndo haja descrito um protocolo clinico detalhado para portadores dessa condicéo, diante do exposto, fica clara
a necessidade de se diferenciar as abordagens neste grupo de pacientes e alguns cuidados devem ser adotados para prevenir
complicagdes, tais como minimizar traumas, evitar procedimentos cirtrgicos com manipulagdo dssea, manter uma higiene oral
rigorosa, avaliar necessidade de profilaxia antibiotica em caso de cirurgias orais e manter acompanhamento médico-
odontoldgico regular, principalmente apds procedimentos cirrgicos.

Tais cuidados sdo recomendados para verificar a progressao do caso, evitando o surgimento de intercorréncias, como

fraturas e osteomielite.
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