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RESUMO

Objetivo: Apresentar as caracteristicas clinicas, trata-
mento cirargico e achado histolégico de um caso de lipoi-
doproteinose.

Descrigao do caso: Crianga do sexo masculino, cinco anos de
idade, branco, que procurou atendimento odontolégico na Uni-
versidade. A mae da crianca relatou presenca de intensa halitose
e dificuldade na alimentagdo e higienizacdo bucal, decorrentes de
crescimento gengival generalizado nos arcos dentdrios superior
e inferior. No exame clinico, verificaram-se comprometimento
funcional e estético generalizado (rouquiddo, artralgia bilateral
no joelho e tornozelo, lesGes tumorais nas orelhas, entre outros),
além de extensa hiperplasia gengival em ambos os arcos den-
tarios. Optou-se pelo tratamento cirdrgico, com remogao do
tecido hiperplasico e exodontia de todos os dentes deciduos e de
dois permanentes. O exame histopatolégico da peca cirtrgica
confirmou o diagnéstico de lipoidoproteinose.

Comentarios: A lipoidoproteinose é uma doenga rara
caracterizada pela deposicdo da substincia hialina na pele,
membranas mucosas e nos 6rgdos internos. Os sinais que
podem surgir ap6és o nascimento, sdao: rouquiddo; lesdes
pdpulo-nodulares na cabega, pescoco e membros; lesdes
papulares amareladas nas margens das pdlpebras. O curso
desta doenga é benigno e crbnico.

Palavras-chave: lipoidoproteinose; hiperplasia gengival;
cirurgia bucal.

ABSTRACT

Objective: Report clinical characteristics, histological
findings and treatment of a patient with lipoid protei-
nosis.

Case description: Five year-old male patient was assisted
in the university clinic for dental treatment. The mother
reported the presence of intense halitosis and difficulties
for feeding and oral hygiene due to extensive gingival hy-
perplasia on the maxillary and mandibular arches. Clinical
examination revealed generalized functional and esthetic
involvement, including hoarseness; bilateral knee and ankle
arthralgia; tumoral lesions on the ears and gingival hyperpla-
sia throughout the extent of both dental arches. The surgical
treatment removed the hyperplastic tissue and all deciduous
teeth, as well as two permanents teeth. Histopathological
examination of the specimen confirmed the diagnosis of
lipoid proteinosis.

Comments: Lipoid proteinosis is a rare disorder charac-
terized by progressive deposition of hyaline material in the
skin, mucous membranes and organs. Clinical signs appear
after birth and are characterized by hoarseness, papulonodular
lesions on the head, neck and limbs and yellowish papules on
the eyelid margins, among others. The disease has a benign
and chronic evolution.

Key-words: lipoid proteinosis; gingival hyperplasia;
surgery, oral.
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Introducgao

A lipoidoproteinose —sindrome de Urbach-Wiethe ou hiali-
nose cutdneo-mucosa — é uma entidade rara, de heranca autos-
sOmica recessiva e baixa incidéncia, com aproximadamente 300
casos descritos na literatura mundial®. Sua maior prevaléncia é
observada na Africa do Sul e em pafses europeus de descendéncia
alema e holandesa”. Siebenmann®a descreveu pela primeira
vez em 1908 e Urbach e Wiethe®, em 1929, estabeleceram-
na como afec¢do clinica e histolégica, sob a denominacio de
lipoidose cutinea e mucosa. Apés o reconhecimento de que
a deposigdo era composta por material lipoprotéico, em 1932
Urbach® alterou a terminologia para lipoidoproteinose. Caplan,
em 1962, sugeriu o termo lipoidoglicoproteinose diante dos
achados histoquimicos da doenga®.

Os primeiros sinais dessa doenc¢a surgem em geral ao
nascimento e acometem precocemente a face e extremidades
distais, com lesdes vesiculosas e pustulosas que retrocedem,
formando cicatrizes. Posteriormente, observa-se desenvol-
vimento de lesdes pdpulo-nodulares, ceratdcicas, branco-
amareladas na face, pescogo e dreas de trauma mecinico.
Placas hiperceratéticas verrucéides e hiperpigmentadas
podem surgir em regides expostas ao atrito e friccio®”.
Além disso, pequenas lesdes papulares perldceas aparecem nas
margens palpebrais, em arranjo linear (blefarose moniliforme),
sinal patognomonico da doenga®.

Outras manifesta¢des clinicas devidas a infiltrados
hialinos sdo rouquiddo, macroglossia, lingua espessada
com limita¢do a protrusdo e estreitamento da faringe e
laringe”. Lébios, freio lingual e palato sdo afetados e as
lesdes parecem aumentar com a idade. Alteragdes como
hipoplasia dentdria, dilaceracdo radicular, hiperplasia
gengival e substitui¢io do ligamento periodontal por
material hialino também podem estar presentes®. Alope-
cia, hipohidrose, crescimento ungueal lento, diminui¢do
da estatura, fotossensibilidade e parotidite” sdo outros
achados ocasionais. O sistema nervoso central pode ser
acometido com calcifica¢des intracerebrais bilaterais res-
ponsdveis por distirbios cognitivos, comportamentais, de
memoria e aprendizado. Crises convulsivas e de enxaqueca,
vertigem, ataxia e retardo psicomotor também jd foram
descritos"?.

O presente trabalho tem como finalidade apresentar as
caracteristicas clinicas, histolégicas e o tratamento cirdrgico
bucal realizado em um paciente portador de lipoidoprotei-
nose, com manifestacdes clinicas acentuadas, discutindo-se
a conduta clinica adotada.
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Descricao de caso

Crianca do sexo masculino, cinco anos, cor branca, filho
Gnico, natural e procedente da cidade de Cesario Lange, Sao
Paulo, que procurou atendimento no Programa de Atencao
a Portadores de Necessidades Especiais na Universidade do
Sagrado Corag¢do de Bauru, Sdo Paulo, em busca de cuidado
odontolégico. A mie da crianga relatou presenca de intensa
halitose e dificuldade na alimentacio e na higieniza¢do bucal
decorrente de crescimento gengival generalizado no arco
dentdrio superior e inferior. A mde negou qualquer mani-
festagdo neuroldgica, antecedentes familiares da doenca e
consangiiinidade entre os pais. O paciente jd havia passado
anteriormente por procedimentos cirirgicos em outro servi-
¢o, para retirada de lesdes nodulares localizadas nas orelhas e
nariz, porém sem interven¢io alguma na cavidade bucal.

Ao exame clinico geral, realizado pelo pediatra da equipe,
observou-se paciente com 19kg, licido, orientado, levemente
descorado, hidratado, anictérico, acianético, eutréfico, com
crescimento e desenvolvimento neuropsicomotor adequados
para idade e carteira de vacinagdo em dia. Verificaram-se
comprometimentos funcionais e estéticos generalizados, tais
como: rouquiddo (percebida pela mie desde os trés meses
de idade); artralgia bilateral em joelho e tornozelo; lesdes
tumorais em orelhas; maltiplas pdpulas perliceas em regides
glabelar, cervical posterial e mentoniana; nodula¢des em na-
riz; alopecia parieto-occipital, lesdes tumorais circunscritas
em regido lateral de joelho direito e em regido maleolar lateral
direita, de colorag@o acastanhada (Figura 1).

O exame clinico intrabucal realizado por um cirurgido-
dentista da equipe revelou extensa hiperplasia gengival das
mucosas em toda a extensao da maxila e da mandibula, co-
brindo totalmente as coroas clinicas dos dentes e impedindo o
selamento labial completo da boca do paciente (Figura 2).

Optou-se pelo tratamento cirdrgico sob anestesia geral
devido a comorbidade (anemia) e pela extensdo do procedi-
mento. No intra-operatério, com o afastamento do tecido
gengival, foi possivel visualizar e avaliar as condi¢des dos
dentes presentes, até entdo obstruidos, notando-se acentuada
mobilidade, grande quantidade de biofilme dentério, lesdes
cariosas e defeitos estruturais, como hipoplasia de esmalte
(Figura 2), além de odor fétido. Foi realizada incisdo em toda
a extensdo da lesdo no rebordo alveolar vestibular, palatino/
lingual dos arcos dentdrios, seguida de divulsio romba e
remogao do tecido hiperpldsico (Figura 2), exodontia de
todos os dentes deciduos, do primeiro molar permanente
inferior direito (dente 46) e incisivo lateral permanente
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Figura 1 — A) Lesbes nodulares em nariz, multiplas papulas
perlaceas em regides glabelar, cervical posterial e mentoniana;
B) Lesao tumoral em regido lateral de joelho direito; C) Lesao
tumoral em regido maleolar lateral direita, de coloragao acas-
tanhada; D) Alopecia.

inferior esquerdo (dente 32), permitindo a constatagio da
presenca de dilaceragdo radicular em virios elementos den-
tarios (Figura 2).

O exame histopatoldgico da peca cirdrgica confirmou o
diagnéstico de lipoidoproteinose (Figura 2). Em um ano
de seguimento, observou-se melhora do padrdo de higiene
bucal, de condi¢des para alimentagdo e auséncia de recidiva
da hiperplasia gengival, dando ao paciente melhor padrio
de satide bucal e mais qualidade de vida.

Comentarios

A lipoidoproteinose é resultante da mutagdao do gene
da proteina 1 da matriz extracelular (ECM1)"". Este
gene estd envolvido na diferencia¢io dos componentes da
epiderme, na ligacao de diversos componentes da matriz
extracelular, na regula¢do da angiogénese e na formacio
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Figura 2 — A, B) Aspecto inicial dos dentes com grande quanti-
dade de biofilme dentario, lesdes cariosas, defeitos estruturais
e tecido gengival hiperplasico; C) Inicio do procedimento cirr-
gico; D) Parte do tecido gengival removido; E) Dentes deciduos
com dilaceracdo radicular, hipoplasia e reabsor¢ao radicular
incompativel com a idade do paciente; F) Epitélio exibindo
areas de acantose. Presenca de material hialino eosinofilico
subjacente ao tecido conjuntivo e focos de infiltrado mononu-
clear inflamatério (HE 20x); G) Tecido conjuntivo densamente
colaginizado (HE 40x).

6ssea’”. E uma desordem autossémica recessiva de etio-
patogenia incerta. Esta desordem parece estar relacionada
as modifica¢des no metabolismo que ocasionam aumento
na produgdo de coldgeno tipos IV/V e diminuigdo da
sintese de coldgeno tipos I/II pelas células endoteliais
dos vasos sangiiineos. Ademais, considera-se a exacerba-
¢do na funcdo fibrobldstica, que promove deposi¢io de

s?, Outras hipéteses também

substincias glicoprotéica
aventadas foram a afinidade alterada dos lipideos pela
glicoproteina, o aumento de glicoproteinas conseqiiente
a disfun¢do enzimética” e o disttrbio primdrio da pro-

ducio de coldgeno na pele®. Trata-se de uma desordem
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metabdlica que determina mais freqiientemente alteracoes
mucosas, cutdneas e de 6rgdos internos, com deposi¢iao
gradual de material hialino amorfo glicoprotéico'?. Nio
hd predile¢do por sexo e a presencga da consangiiinidade
familiar foi relatada em diversos estudos.

O estudo histopatolégico demonstra ampla deposicdo de
substdncia eosinofilica amorfa perivascular e periaxial, colo-
racdo PAS (do inglés Periodic Acid-Schiff) positiva e didstase-
resistente. Observa-se acimulo de glicoproteinas, lipideos e
colesterol livre. A microscopia eletronica, pode-se verificar
adelgacamento da ldmina basal e significativa redu¢do do
ndmero e tamanho das fibras coldgenas®!?.

O diagnéstico diferencial inclui sarcoidose, xantomatose
cutdnea, amiloidose, mucinose papular, hansenfase, mixede-

ma, tumor laringeo, papilomatose e protoporfiria eritropoié-
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