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Resumo
A doenca falciforme é uma hemoglobinopatia autossdmica hereditaria, na qual ocorre uma mutacdo na cadeia beta da
hemoglobina. Essa mutacéo leva a uma alteracdo da hemoglobina normal HbA, em hemoglobina C (HbC) ou hemoglobina D
(HbD), o que implica em um quadro de desoxigenacéo tecidual e falcizacdo das hemacias, que determina sua destrui¢cdo
prematura e anemia hemolitica. As caracteristicas clinicas da doenc¢a variam em episédios de dor, decorrente do mecanismo
de vaso oclusdo, danos a 6rgdos e infecgdes, principalmente oportunistas, devido ao quadro grave de imunossupressao
desses pacientes. As complicagBes odontolégicas sdo de grande relevancia, levando em consideragdo que esses pacientes
podem apresentar diversas manifestacdes bucais e uma infeccdo dentaria complicada por uma crise falciforme, aumenta
significativamente, a probabilidade de admissé&o hospitalar.
Descritores: Anemia Falciforme; Manifesta¢des Orais; Anemia Hemolitica.
Abstract
Sickle cell disease is an autosomal hereditary hemoglobinopathy in which a mutation in the beta chain of hemoglobin occurs.
This mutation leads to a change in normal hemoglobin HbA, into hemoglobin C (HbC) or hemoglobin D (HbD) which implies
tissue deoxygenation and sickling of red blood cells that determines their premature destruction and hemolytic anemia. The
clinical characteristics of the disease vary in terms of pain episodes resulting from the vessel occlusion mechanism, organ
damage and infections due to the severe condition of immunosuppression in these patients. Dental complications are of great
relevance considering that these patients may present different kinds of oral manifestations and a dental infection complicated
by a sickle cell crisis significantly increases the probability of hospital admission.
Descriptors: Anemia, Sickle Cell; Oral Manifestations; Anemia, Hemolytic.
Resumen
La anemia de células falciformes es una hemoglobinopatia hereditaria autosémica, en la que se presenta una mutacion en la
cadena beta de la hemoglobina. Esta mutacion conduce a un cambio en el hemoglobina HbA normal, en hemoglobina C (HbC)
o hemoglobina D (HbD), que implica en una desoxigenacion tisular y drepanocitosis de los glébulos rojos, que determina su
destruccion prematura y anemia hemolitica. Las caracteristicas clinicas de la enfermedad varian en episodios de dolor, como
resultado del mecanismo de oclusion del vaso, dafio a 6rganos e infecciones, principalmente oportunistas, debido a la grave
condicion de inmunosupresion de estos pacientes. Las complicaciones dentales son de gran importancia y relevancia, teniendo
en cuenta que estos pacientes pueden tener diferentes manifestaciones orales y una infeccion dental complicada por una crisis
de células falciformes que conduce a un aumento de la probabilidad de ingreso hospitalario.
Descriptores: Anemia de Células Falciformes; Manifestaciones Bugales; Anemia Hemolitica.

INTRODUCAO descendentes. Quando a HbS é acompanhada

A doenca falciforme é uma de outra hemoglobina alterada, como a
hemoglobinopatia autossémica hereditaria na hemoglobina C (HbC) ou hemoglobina D (HbD),
qual ocorre uma mutagdo na cadeia beta da a pessoa tem a doenca C ou D,

hemoglobina. Um U(nico defeito genético, no respectivamente, que sao diferentes tipos de

cromossomo 11, resulta na substituicdo de um
Unico aminoacido (valina por acido glutadmico)
com a formacdo de uma estrutura anormal, a
hemoglobina S (HbS). Quando a HbS esta
acompanhada de uma hemoglobina A (HbA),
normal, a pessoa tem apenas o traco falciforme,
sem sinais da doenca, porém portadora da
mutacdo e passivel de transmiti-la a seus
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doenca falciforme. Quando a HbS ocorre em
homozigose, a doenca é denominada anemia
falciforme, com sinais e sintomas mais graves'?.

A doenca falciforme caracteriza-se pela
falcizagdo das hemécias que determina sua
destruicdo prematura e anemia crbnica, assim
como os fenbmenos vaso oclusivos e alteracdes
imunologicas caracteristicos da doenca. As
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caracteristicas clinicas da doenca falciforme
incluem episédios de dor, anemia de gravidade
variavel, danos a o6rgdos e infeccoes,
principalmente infecgBes oportunistas, ja que
esses individuos possuem alto grau de
imunossupressao®. As complicacdes
odontolégicas sdo de grande importancia, pois
ter uma infeccdo dentaria complicada por uma
crise falciforme aumenta significativamente a
probabilidade de admissdo hospitalar entre
pacientes adultos com doenca falciforme®.
Baseado nas buscas feitas na literatura, as
manifestacdes bucais encontradas nesses
pacientes incluem hipomineralizagéo do esmalte
e da dentina, alteracbes no crescimento e
desenvolvimento do complexo
maxilomandibular, com tendéncia a protrusédo
maxilar, ma-oclusdo e apinhamento dentario
anterior™®, erupcdo dentaria tardia, palidez da
mucosa bucal, necrose pulpar assintomatica
devido a hipdxia existente e destruicdo do
sistema microvascular de dentes saudaveis,
alteracdes no trabeculado 6sseo®”!, atrofia das
papilas da lingua, areas radiopacas vistas na
radiografia de maxila e mandibula, dor
orofacial®1, osteomielite mandibular,
alteracdes esqueléticas craniofaciais!?,
hiperplasia medular e espagamento do
trabeculado 6sseo®. A sindrome do queixo
caido também foi relatada, associada a crise
vaso oclusivas agudas mandibulares e
osteomielite maxilar e neuropatia do nervo
mentoniano®®. Esse estudo tem como objetivo
fazer uma revisdo integrativa baseada em
evidéncias a respeito das  principais
manifestacdes bucais que acometem pacientes
portadores de doenca falciforme de interesse
em Odontologia.

MATERIAL E METODO

Através da pergunta “Quais sédo as
manifestacdes bucais presentes em pacientes
com doenca falciforme?” Foi pesquisado,
usando os descritores ("Anemia, Sickle Cell" OR
"Anemias, Sickle Cell" OR "Cell Disease, Sickle"
OR "Cell Diseases, Sickle" OR "Cell Disorder,
Sickle" OR "Cell Disorders, Sickle" OR
"Disease, Hemoglobin S" OR "HbS Disease" OR
"Hemoglobin S Disease” OR "Hemoglobin S
Diseases" OR "Sickle Cell Anemia" OR "Sickle
Cell Anemias" OR "Sickle Cell Disease" OR
"Sickle Cell Diseases" OR "Sickle Cell Disorder"
OR "Sickle Cell Disorders” OR "Sickling
Disorder Due to Hemoglobin S" OR
"Thalassemia” OR hemoglobinopathies) AND
(oral lesion OR oral manifestation) nas bases de
dados PubMed, Web of Science e Scoopus.
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o Critérios de Inclusdo
Artigos que abordassem as
manifestacdes, relatos de casos e outras
revisdes.
o Critérios de Exclusao
Artigos que nédo
manifestacdes bucais.
RESULTADOS

citassem as

Através da busca na base de dados com
os descritores citados acima, foram encontrados
94 artigos a respeito do tema, 26 foram
descartados por duplicidade e 45 foram
descartados pelos titulos e resumos, restando
23 artigos, sendo usados 15 artigos para incluir
no estudo, conforme o fluxograma apresentado
na Figura 1.

‘ 94 estudos a respeito do tema ‘—} 26 estudos
descartados por
I suplicidade
45 estudos descartados apds
leitura dos resumos e
avaliacdo dos critérios de
inclusdo
23 artigos selecionados para 8 artigos excluidos ap6s
leitura completa —> aplica¢do dos critérios de
exclusdo
15 artigos incluidos

Figura 1: Fluxograma de seleg&o dos artigos nas bases de dados.

Com o levantamento na literatura de 379
pacientes com doenca falciforme estudados, 98
pacientes (26%) apresentaram ma oclusao?, 37
pacientes (10%) apresentaram ma formacao do
esmalte®, 15 pacientes (4%) apresentaram
necrose pulpar'®. Na avaliacédo radiografica, 29
pacientes (cerca de 8%) exibiram aumento do
trabeculado 6sseo, em 30 pacientes (8%) foi
constatado a presenga de um aumento das
areas radiopacas e em 24 pacientes (6%) a
corticalizacdo do canal mandibular®®.

DISCUSSAO

A doencga falciforme é uma doencga
considerada um problema de saude publica. E a
doenca genética mais prevalente na populacéo
brasileira, afetando de 0,1 a 0,3% da populacéo
negra, com tendéncia de crescimento devido a
crescente miscigenagdo no pais!®!’. Nesta
doenca, a mutacdo no gene da betaglobina
determina a formac&o de hemacias em forma de
foice que ao sofrerem hemdlise, promovem
anemia e consequentemente hipoxia e necrose
dos tecidos adjacentes®. Para compensar a
anemia, alguns ossos tendem a manter a
producdo de células sanguineas, como o0s
ossos da face. Assim, existe uma expansdo
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medular compensatoria, com evidente alteracéo
morfolégica que acaba por determinar um
padrdo facial tipico, com protrusdo maxilar®.

A hemécia falcizada também oclui
pequenos vasos sanguineos o que ocasiona as
fortes  crises  dolorosas, principalmente
abdominais, priapismo, Ulceras nas pernas,
acidentes encefalicos, por vezes com sequelas
graves, necrose pulpar assintomatica e
neuropatia do nervo mandibular.
Adicionalmente, a intensa sequestracdo dessas
hemacias pelo baco, determina asplenia
funcional com  alteracbes  imunologicas
responsaveis pela maior susceptibilidade a
infeccBes como a sindrome toracica aguda, de
grande risco para o paciente, e a osteomielite
mandibular®®.

As complicacdes odontolégicas sdo de
grande relevancia, levando em consideracao
que esses pacientes podem apresentar diversas
manifesta¢cdes bucais. Dentre os problemas
bucais relacionados a doenca falciforme as
alteracdes bucais mais recorrentes séo
hipomineralizacdo do esmalte e da dentina,
alteracdes osseas na maxila®®. Erupcéao
dentaria tardia, palidez da mucosa bucal,
necrose pulpar devido a hip6xia existente e
destruicdo do sistema microvascular de dentes
saudaveis e alteracbes no trabeculado
O0sseo®’ . Protrusdo da maxila, atrofia das
papilas linguais, neuropatia de nervos gnaticos
e dor orofacial'®?°,

Alteracfes 6Osseas sdo0 comuns em
pacientes portadores da doenca, nos quais
podem ser observadas mudancas tanto na
maxila quanto na mandibula que consistem
geralmente na diminuicdo da
radiodensidade e na formacdo de um
trabeculado grosseiro, atribuido a
hiperplasia eritrobladstica e hipertrofia
medular8 OBS: Um estudo recente, feito
nas Indias Ocidentais, associou a sindrome
do queixo caido, como sendo uma
complicacéo devido a anemia falciforme.12
Esse estudo foi feito através da avaliacdo
de prontuarios de pacientes com anemia
falciforme entre os anos de 1960 e 1980,
onde 13 pacientes apresentaram essa
sindrome??.

Aléem das manifestacbes citadas
acima, a doenca carie, possui alta
prevaléncia nos individuos com doencga
falciforme, assim como possuem baixa
capacidade tampdo da saliva?l. A céarie
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dentaria pode destruir tecidos duros dos
dentes e evoluir para uma pulpite ou
periodontite periapical e se né&o tratada,
pode levar a perda dos dentes??. As
complicagcbes de pulpite e periodontite
podem levar a um grave quadro infeccioso,
devido ao suprimento sanguineo em
pacientes com doenca falciforme?2. Alguns
autores, entretanto, consideram que as
lesGes cariosas nesta populacéo refletem a
prevaléncia encontrada na populacdo
brasileira?324 |, assim como a frequéncia de
periodontite?3,

Os profissionais da odontologia
devem ser capazes de reconhecer e tratar
pacientes com doenca falciforme,
conhecendo as manifestacdes dentarias, e
as consequéncias da doenca devem ser
consideradas antes do inicio do tratamento
odontolégico*. O cirurgido dentista deve
estar atento aos pacientes com doenga
falciforme que relatam dores de dente sem
causa especifica, logo as medidas
preventivas sao importantes para melhorar
a saude bucal e diminuir significativamente
os riscos de infeccdo?. De acordo com a
literatura pertinente, a incidéncia de
manifestacbes bucais em pacientes com
doenca falciforme, é maior do que em
muitos outros disturbios, entretanto, as
evidéncias de estudos clinicos séo limitadas
guando referidas a esses pacientes®.

Ter uma infeccdo dentaria néao
tratada aumenta significativamente os riscos
de admisséo hospitalar desses pacientes e
pode desencadear e complicar o tratamento
das crises vaso-oclusivas.4 Os artigos de
revisdo recomendaram uma estratégia com
foco em procedimentos preventivos,
incluindo instrucbes de higiene bucal,
limpeza periddica, aplicacdo de verniz
fluoretado e evitar necessidades de
tratamento dentario mais complicados e
com maiores chances de complicacGes3*.
Além disso, o0 Ministério da Saude
recomenda a profilaxia antibiética antes de
procedimentos odontolégicos invasivos,
devido as alteracbes  imunoldgicas
encontradas nesses pacientes?s.

O estresse € conhecido como um
fator que pode desencadear uma crise
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falciforme, portanto, minimizar o estresse
durante o tratamento odontologico é
fundamental. Visitas curtas pela manhéa sao
recomendadas, além da realizacdo de uma
consulta inicial, avaliando possiveis sinais
de ansiedade?®. Atentar para a temperatura
do consultério odontologico, assim como
fazer algumas pausas para que 0 paciente
se hidrate sdo cuidados importantes!s?’,
Durante uma crise falciforme, apenas
infeccbes agudas ou problemas como
traumas devem ser tratados e o tratamento
definitivo deve ser adiado até que o
paciente esteja em um estado de néo
crise?6:28, Para analgesia,
0s analgésicos antiinflamatorios devem ser
usados na menor dose e pelo menor
periodo nesses pacientes e o]
monitoramento regular dos potenciais
efeitos colaterais?®.

Apbs o diagnéstico, o paciente com
doenca falciforme deve ser acompanhado
por uma equipe multidisciplinar. O
aconselhamento genético e a pesquisa de
outros casos na familia sdo importantes
para o adequado acompanhamento. Quanto
ao tratamento da doenca falciforme, a cura
apenas pode ser obtida com o transplante
de células tronco hematopoiéticas, porém a
administracdo de  acido félico e,
principalmente, hidroxiureia, minimizam os
sintomas da doenca. A hidroxiureia
aumenta a producdo de hemoglobina fetal
(hemoglobina F) em pacientes com anemia
falciforme e, portanto, tem potencial para
aliviar as manifestacdes hemoliticas e vaso-
oclusivas da doenca®. Esse medicamento
pode desencadear neutropenia e
trombocitopenia, o que pode ser outro fator
de risco para infeccdes odontolégicas?®.
CONCLUSAO

As complicacdes bucais aparecem com
certa frequéncia em pacientes com doenca
falciforme, e um dos maiores desafios do
cirurgido dentista é saber conduzir cada caso
adequadamente, evitando complicacdes
odontologicas e o desencadeamento de crises
falcémicas. Portanto, é de extrema importancia
que o profissional saiba reconhecer e tratar
esses pacientes, tendo conhecimento das
manifestacdes decorrentes dessa doenca.
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