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SINDROME DE GARDNER: UMA REVISAO DA LITERATURA

Chistiany Guimaraes de Oliveira', Rayssa Neves de Freitas', Renerson Gomes dos
Santos?.

RESUMO

INTRODUCAO: A Sindrome de Gardner, autossdémica dominante, é uma variante
Adenomatous polyposis coli (APC), afeta o cromossomo 5qg21. Ela é considerada
uma Polipose Adenomatosa Familiar, afeta de forma igual homens e mulheres. E
caracterizada por manifestagbes intestinais e extraintestinais. As manifestacbes
intestinais ocorrem pelo crescimento multiplo do colén, conhecido como pdlipos,
apresenta alto potencial de malignidade, o controle dessas lesdes se da pelo
gastroenterologista. As manifestagdes extraintestinais, podem ocorrer tanto em
tecido mole quanto em tecido d&sseo, o0 paciente pode apresentar dentes
supranumerarios, osteomas, cistos, lipomas, fibromatoses, odontomas, tumores
0sseos e de tecido mole. O diagnostico e controle dessas alteragdes se da pelo
acompanhamento do cirurgido-dentista, radiologista e cirurgidao de cabeca e pescogo
bucomaxilofacial. OBJETIVOS: O objetivo deste trabalho, através de uma revisao da
literatura, € abordar sobre a importancia dos sinais e sintomas, do diagndstico e do
acompanhamento do cirurgido-dentista no tratamento da Sindrome de Gardner.
METODOLOGIA: A metodologia aplicada & parte revisado literaria, alinhada a
pesquisa bibliografica e jurisprudéncia de carater qualitativo e descritivo.
CONCLUSAO: O exame feito de forma minuciosa e detalhada, mostrara que no
séo fatos raros e isolados, portanto, o quanto antes levar o paciente ao cirurgiao-
dentista o diagndstico podera ser feito e tratado, comegando o tratamento com uma
equipe multidisciplinar, ou seja, a agao conjunta levara ao sucesso do tratamento,
nao ocasionando alteragdes em outras partes do corpo.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Gardner. Pdlipos. Bucomaxilofacial.

Gastroenterologista.

1 Académico do Curso de Odontologia do Centro Universitario Goyazes - UniGoyazes
2QOrientador: Professor do curso de Odontologia do Centro Universitario Goyazes — UniGOYAZES.



GARDNER’S SYNDROME: A LITERATURA REVIEW

Chistiany Guimaraes de Oliveira', Rayssa Neves de Freitas’, Renerson Gomes dos
Santos®.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Gardner's syndrome, autosomal dominant, is a variant (APC)
Adenomatous polyposis coli that affects chromosome 5qg21. It is considered a
Familial Adenomatous Polyposis, affecting men and women equally. It is
characterized by intestinal and extraintestinal manifestations. Intestinal
manifestations occur due to the multiple growth of the colon, known as polyps, which
have a high potential for malignancy, these lesions are controlled by the
gastroenterologist, while extraintestinal manifestations can occur both in soft tissue
and in bone tissue, such as supernumerary teeth, osteomas, cysts , lipomas,
fibromatosis, odontomas, bone and soft tissue tumors, where the diagnosis and
control of these changes is given by the follow-up of the dentist, radiologist and head
and neck surgeon, maxillofacial. OBJECTIVES: The objective of this work, through a
literature review, is to approach the importance of symptoms, diagnosis and the
dentist in the treatment of Gardner's Syndrome. METHODOLOGY: The applied
methodology is part of a literary review, aligned with bibliographical research and
jurisprudence of a qualitative and descriptive character. CONCLUSIONS: The
thorough and detailed examination will show that these facts are not rare and
mandatory, therefore, as soon as possible to take the patient to the dentist, the
diagnosis can be made and treated, starting the treatment with a multidisciplinary
team, or that is, a joint action will lead to a successful treatment, not causing changes

in other parts of the body.

KEYWORDS: Gardner's Syndrome. Polyps. Maxillofacial. Gastroenterologist.

' Academic of the Dentistry Course at Faculdade Unido de Goyazes - UniGoyazes
2 Advisor: Prof. Master.of the Dentistry course at Faculdade Unido de Goyazes — UniGoyazez.
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INTRODUGAO

A Sindrome de Gardner é uma alteragdo genética, variante da Polipose
Adenomatosa Familiar que afeta por igual tanto homens quanto mulheres. Tem
alteragbes intestinais e extrasintestinais que juntas causam a sindrome, podendo
causar alteracdes no paciente como carcinoma de tireoide, aumento de volume facial
unilateral, lesbes intestinais, cistos, altera¢cdes dentarias, lesbes 6sseas e hipertrofia
da retina (OLIVEIRA T et al, 2013; AL-OUF K et al, 2018).

As alteragcbes Osseas sdo comumente encontradas no cranio, como na
mandibula, ossos faciais e seios paranasais. Na mandibula encontra-se facilmente
como o primeiro achado clinico os osteomas e dentes supranumerarios (DR.
KESHARWAWANI NP et al, 2018).

Alteracdo genética que afeta o cromossomo, a sindrome pode ser
diagnosticada de varias formas, mas o principal diagnéstico se da pelas alteragdes
extrasintestinais, porém, com as intestinais ha sua descoberta. Sua primeira
ocorréncia acontece no exame de rotina no consultério através de uma radiografia,
aumento de volume, cistos ou através de uma queixa do paciente, cujo exames
detalhados levara a sua descoberta (BRUCOLI M et al, 2011).

Diagnosticado, o paciente € acompanhado por um gastroenterologista e
dermatologista, pois outras alteracbes podem surgir, como cistos na pele, cistos
sebaceos, cistos dermoides, tumores de pele e de tecido conjuntivo benigno, no
intestino pode ocorrer a presenga de varios polipos adenomatosos que se nao
tratados podem transformar em adenocarcinoma. No coélon é feito colectomia e
proctocolectomia (CAHUANA A et al, 2005; SANTANA P et al, 2012).

Visto as informagdes preliminares, entende-se que os exames s&o de suma
importancia para diagnostico diferencial da Sindrome de Gardner, onde s&o
utilizados exames histopatolégicos, teste genético, radiografia, tomografia e
colonoscopia. Portanto esta revisdao tem a importancia do cirurgido-dentista e do
cirurgido de cabegca e pescoco, bucomaxilofacial, no acompanhamento dos
pacientes e exames complementares para melhor diagnéstico (OLIVEIRA T et al,
2013).

Tendo em vista que a Sindrome de Gardner € variavel por ser uma triade,

pois ela envolve manifestagdes intestinais, dermatolégicas e craniofaciais que
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podem desenvolver durante a infancia e adolescéncia, o diagndstico € comumente
atrasado apesar da presenga de pistas durante um periodo significativo, por isso a

importancia da junta médica para maior avaliagao dos sintomas e a certeza de um

diagnostico (GU et al, 2008).
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OBJETIVOS

Como a Sindrome envolve diferentes 6rgaos seu tratamento geralmente é
dificil, pois o efeito terapéutico € incerto. Justifica-se a realizacdo desse estudo, uma
vez que o diagnodstico e tratamento feito tardiamente pode gerar maior risco ao
paciente, transformando em malignidades. Por isso se faz necessario a realizagao
desse trabalho, alertando o cirurgido-dentista sobre os sintomas e sinais clinicos,
pois o0 primeiro contato do profissional com a sindrome sera no consultério,
ocorrendo na consulta de rotina, portanto € de suma importancia saber conhecer a

sindrome para um diagnaostico precoce.

Considerando que é uma alteragao genética, hereditaria, deve-se ficar atento,
ou seja, necessita-se de uma investigacdo parental passada e futura, tornando o
diagnostico precoce, tornando maiores as chances de tratamento e diminuicdo da

morbimortalidade.
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METODOLOGIA

Foi realizado uma revisdo integrativa do tema abordado, contendo as
seguintes etapas: identificagdo do tema, formulagdo da questdo de pesquisa,
elaboragao dos critérios de inclusdo e exclusdo de artigos encontrados, edificagéo
de instrumento para coleta de dados relevantes dos artigos encontrados, avaliagéao e
anadlise dos artigos previamente selecionados, interpretacdo e discussao dos
resultados obtidos e apresentac&o da revisdo. (MATA, MADEIRA; 2010).

A busca foi realizada na base eletrbnica de dados “PUBMED, GOOGLE
ACADEMICO, SclELO” com os seguintes descritores oficiais, Gardner, polipos
estomacais, supranumerarios, odontomas, cistos epidermoides, gene APC. Foi
encontrado trinta trabalhos, divididos em artigos e monografias, utilizado como base
principal o livro Patologia Oral e Maxilofacial dos escritores Neville, Damm, Allen e
Chi, 3° edicdo, foram discutidos e selecionados, os de maior importancia foram
utilizado como referéncia do trabalho realizado, ou seja, ao final foi escolhido
dezessete artigos e a base principal, o livro Patologia Oral e Maxilofacial que ao final
mostrara notoriedade do cirurgido-dentista desde o diagnéstico até a etapa final do

tratamento.
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REVISAO DE LITERATURA

A sindrome, uma doenca hereditaria, herdada de forma dominante nao
apresenta predilegdo por género e idade, contudo a doenga pode se elevar através
de mutacdes esporadicas no gene APC, podendo afetar, criangas, adultos e idosos,
ou seja, afeta de forma geral a populacdo. A doencga foi descrita por Elton John
Gardner em 1953 pela primeira vez, deriva da mutagdo de um gene que afeta o
Cromossomo 5.

Desordem variavel, pois € uma triade, envolve manifestagcdes, intestinais,
dermatolégicas e craniofaciais. Definida por seus diversos sintomas tanto intestinais
quanto extraintestinais. Como caracteristica principal tem os pélipos no colén que é

aparente em 80% dos pacientes e as anomalias dentarias.

Anomalias dentarias

Um dos primeiros sinais aparentes nos pacientes sdo as anomalias dentarias,
pois o numero de deslocamento de pessoas ao consultorio € de alto nivel, sendo
desde a infancia até a velhice.

No consultorio através de exames complementares € observado algumas
alteragdes, que investigado com outros sintomas se da o diagnéstico da sindrome.

Essas alteragdes dentarias incluem:

e Odontomas;

e Hipodontia;

¢ Dentes supranumerarios;

¢ Dentes impactados ou inclusos;

e Cisto dentigero.

Estudos mostraram novas alteragbes, os pacientes diagnosticados com a sindrome
tém maior densidade oOssea e hipercementose, outra alteracdo encontrada € a
reducao do espago periodontal reduzido que levara a dificuldade de extragdes e

impossibilidade de fazer tratamento ortodéntico.
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A alteracdo que mais afeta os pacientes € a hipodontia, pois leva o paciente a ter

baixa autoestima, deficiéncia mastigatéria e problemas digestivos.

Manifestagoes especificas da Sindrome de Gardner

A sindrome por sofrer uma mutagcdo no gene, ela tem manifestagcbes em
lugares diferentes do corpo, pele, osso, intestino, podendo ter suas variagbes, os
sintomas sao:

o Cistos epidermoides, dermoides e sebaceos;

e Fibromas e fibromatoses de tecido mole;

e Hipertrofia congénita do epitélio pigmentar da retina.
e Osteomas;

e Podlipos no estomago e intestino.

1. Cistos epidermoides, dermoides e sebaceos

Os tumores de tecido mole manifestados na sindrome, sdo os cistos
epidermoides, cistos dermoides, cistos sebaceos, fiboromas ou lipomas, ocorrem
entre 50% a 70% dos casos, sua manifestacao ocorre na adolescéncia antes do
aparecimento dos polipos. Na figura 1, a seguir pode ser observado os cistos
epidermoides. Sao encontrados geralmente na face, couro cabeludo e extremidades,
mas podem acometer toda superficie cutanea.

Os cistos dermoides tem prevaléncia em tecidos moles profundos, infiltrativo e
com recorréncia local. Sdo assintomaticos, mas podem causar danos pelo seu

tamanho e localizacéao.
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Figura 1- Sindrome de Gardner. Paciente apresenta multiplos cistos epidermdéides. Fonte: Neville,
2016.

2. Fibromas e fibromatoses de tecido mole

Dentro da sindrome ele manifesta por volta de 40 anos de idade. Formado por
tecido mole, caracterizado por suas massas serem infiltrativas e bem fibrosas, sua
origem advém do fibroblasto.

Esses tumores sdo benignos, mas tem grande indice de mortalidade, pois
através de seu crescimento excessivo ele criara pressao sobre outros 6rgaos.

O tratamento mais adequado para esses tumores € ressecgao cirurgica de
margem livre, quando a ressecc¢do é insatisfatoria se tem 80% de chances de
reincidéncia.

Com o passar dos tempos novos estudos foram feitos trazendo novas formas de
tratamento, outro método utilizado € a administracdo de antiflamatérios néao
estereodais e antiestrogénicos cujo resultado é diminuigdo do tumor e

sintomatologia.
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3. Hipertrofia congénita do epitélio pigmentar da retina

Lesdo pigmentada e plana, ndo causa dano a saude do paciente, € uma
descoloragdo no fundo ocular. Para seu diagnostico é necessario que ela esteja de
forma bilateral ou multipla, caso seja encontrada € necessario apenas

acompanhamento.

4. Osteomas

Assintomaticos, sado tumores benignos, causado pela proliferagdo de osso
compacto e esponjoso.
Classificado de trés formas:
I.  Centrais — originam do enddsteo (camada de tecido conjuntivo que reveste as
cavidades medulares dos 0ss0s);
[I.  Periféricos — originam do periésteo (membrana de tecido conjuntivo denso
que envolve 0s 0Ss0s);

[ll.  Extraesqueléticos — formado a partir de tecido mole.

Tem manifestacbes multiplas ou unica, variando seu tamanho. De facil
localizagdo no cranio, mas podem manifestar na mandibula, maxila e cavidades
sinusais.

Os osteomas que manifestam no cranio causam dores de cabega, sinusite
recorrente e alteragdes na visao.

Os periféricos se encontram nos seios paranasais, angulo e corpo da mandibula,
levam a deformidades faciais e trismo .
Histologicamente tem dois tipos: osteomas compactos, compostos de 0sso
denso com minima quantidade de tecido medular, osteomas centrais, compostos de
osso trabeculado e de medula fibrogordurosa, levando a uma atividade osteoblastica

evidente, porém ha uma terceira classificacao, a jungdo de ambos.
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Figura 2- Osteoma, aspecto histopatologico osso denso, com poucos elementos medulares. Fonte:
Horikawa. F; Freitas. R; Maciel. F; Gongalves. A; Peripheral osteoma of the maxillofacial region: a
study of 10 cases. Original article. Braz.j. otorhinolaryngol. 5.0ct.2012

Radiograficamente aparecem com massas escleréticas radiopacas bem
circunscritas. Os osteomas endosteais sao descobertos nos exames radiograficos de
rotina, porém os osteomas periféricos necessitam de um exame mais detalhado, por

isso a tomografia computadorizada.



FIGURA 3. Radiografia panoramica evidenciando radiopacidades mdltiplas na mandibula. Fonte:
Fraga. L; Diagndstico precoce da Sindrome de Gardner: a importancia da anamnese odontoldgica.
2019.29 Monografia. (Trabalho para Conclusao de Curso)-UFS. Universidade Federal do Sergipe-
Campos Professor Antdnio Garcia Filho-Departamento de Odontologia Lagarto DOL,
Sergipe.2019.
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Figura 4- Tomografia computadorizada em vista coronal mostrando osteoma periférico em angulo
mandibular esquerdo. Fonte: Horikawa. F; Freitas. R; Maciel. F; Gongalves. A; Peripheral osteoma of
the maxillofacial region: a study of 10 cases. Original article. Braz.j. otorhinolaryngol. 5.0ct.2012

Osteomas grandes que sdo os de angulo de mandibula ou de corpo de
mandibula sdo tratados de forma cirdrgica, excisdo conservadora, as lesbes de
condilo de tamanho excessivo necessitam de condilectomia, entretanto os
pequenos, que sao assintomaticos ndo necessitam ser tratados, mas € de suma
importancia fazer o acompanhamento da lesao.

Sao lesdes benignas e nao ha transformagdo malignas, portanto a recidiva

depois da excisdo € extremamente rara.

5. Pdlipos no estomago e intestino

As manifestagdes comecam na puberdade, pois € a fase onde ocorre 0 maior
pico hormonal. S&o encontradas nas mucosas do reto e célon, mas ha casos que
manifestam no trato digestivo superior (estomago e duodeno) e intestino delgado.

Por uma visao histolégica, podem ser classificados em tubulares, vilosos ou
em uma jungédo de ambos.

Diagnosticados, sdo instruidos sobre o desenvolvimento de cancer colorretal
e de sua taxa de 100%, portanto sao indicados a fazerem colectomia profilatica.

Para avaliagao € feito colonoscopia e endoscopia, descobrindo os polipos,
necessario fazer sua retirada, ndo realizado, a lesdo se transformara em
adenocarcinoma. Lesdes de grandes propor¢cdes podem causar sangramento,

obstrucdo intestinal e intussuscepgao.



FIGURA 5- Colonocospia exibindo multiplos pélipos. Fonte: Fraga. L; Diagndstico precoce da
Sindrome de Gardner: a importancia da anamnese odontologica. 2019.29 Monografia. (Trabalho
para Conclusdo de Curso)-UFS. Universidade Federal do Sergipe-Campos Professor Anténio
Garcia Filho-Departamento de Odontologia Lagarto DOL, Sergipe.2019.

6. Diagnéstico

s

O diagnéstico da sindrome € complexo, portanto é necessario uma
investigacdo detalhada, por isso os seguintes itens devem ser feitos de forma

minuciosa:

I.  Anamnese;
[I. Exame fisico;
[ll.  Exames complementares, (radiografia, tomografia computadorizada,

endoscopia, colonoscopia).

A sindrome por ser uma doenga assintomatica, se torna de dificil
diagndstico e percepgao. O primeiro profissional a se deparar com as alteragbes
€ o cirurgido-dentista nas consultas de rotinas. Esse fato se da por uma

19




anamnese detalhada, inspecgéo extra oral e radiografias panoramicas que juntos
apontam alteracdes Osseas e cutaneas durante a palpacdo da face, havendo

eSsses

sintomas, o cirurgido-dentista deve encaminhar o paciente para um

gastroenterologista e bucomaxilofacial.

Podendo manifestar de forma dupla ou tripla, portanto os sintomas sao

encontrados em conjunto, o diagnadstico fica visivel e de facil concluséao.

Por isso, ap6s as manifestagdes isoladas ou duplas, como, anomalias
dentarias e osteomas o gastroenterologista entra solicitando endoscopias,
retossigmoidoscopia com biopsia dos pdlipos, enema com duplo contraste,
radiografia do cranio, da face e dos ossos longos e radiografia com contraste do

esOfago, estbmago, duodeno e do transito intestinal para melhor diagndéstico.

O papel do cirurgiao-dentista € de suma importancia, através de exames
radiograficos e de consultas de rotina o paciente pode ser diagnosticado de forma

precoce, ndo deixando que aja evolugado nas manifestagdes intestinais e dsseas.

Tendo em vista que é uma doencga hereditaria e mutacdo genética, é preciso
examinar o histérico familiar, caso encontre historico de cancer € necessario
submeter a exames de rotina, como, radiografias de ossos longos e do cranio,
trato intestinal alto e baixo e exames endoscopicos e se necessario, confirmar o

diagnostico com o teste genético.

Apos diagndstico definitivo da Sindrome de Gardner os pacientes devem ser
acompanhados por uma equipe multidisciplinar. Visto que é uma sindrome que
afeta de forma geral a estética do paciente, a autoestima ficara baixa,
acarretando em problemas psicolégicos, por isso além do cirurgido-dentista,

bucomaxilofacial, gastroenterologista € importante incluir na equipe um psicélogo.

7. Tratamento

O protocolo de tratamento para os pacientes diagnosticados com Sindrome de
Gardner ocorre de forma isolada, pois cada manifestacao e sintoma é diferente,

atuam em areas distintas das afetadas, ou seja, diferentes tipos de tratamentos
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sdo indicados, visando diminuir a mortalidade e morbidade, prevenindo assim as

fungdes anatébmicas.

Para os cistos o ideal é& fazer acompanhamento com médico
dermatologista, ja as manifestacbes de tamanho exacerbado s&o indicadas

tratamento cirdrgico amplo e com margens de seguranga.

Sabendo que os pdlipos podem se transformar em malignos, cancer colorretal, o
tratamento mais indicado é a protocolectomia total, dessa forma evita o

desenvolvimento do cancer.

Outras formas de tratamento sao: colectomia total com anastomose
ileorretal, colectomia subtotal e se necessario retossigmoidoscopias com
qualidade. (CAMPOS et al., 2014).

Em ambos os casos, tanto intestinais quanto cutaneos, em que as
neoplasias nado poderdo ser retiradas por resseccdo, pode ser indicado

quimioterapia, radioterapia e terapia hormonal. (CAMPOS et al., 2014).

Os osteomas sao tratados de formas distintas, podem manifestar na face e
mandibula, apresentam sintomatologia diferente. Os de grandes manifestacdes
devem ser tratados de forma cirurgica, os osteomas presente em céndilo s&o

indicados condilectomia e os periféricos resseccéao local.

Em casos de manifestagcbes em mandibula e cbndilo a melhora poés-
operatéria é imediata, entretanto o paciente ainda necessita de acompanhamento
e reabilitagdo a longo prazo (CAMPOS et al., 2014).

21
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DISCUSSAO

Oliveira et al, (2013), AL-OUF K et al (2018) e NEVILLE et al, (2009),
afirmaram que a Sindrome de Gardner € uma alteragdo genética, variante da
Polipose Adenomatosa Familiar. Os autores declaram que as alteracbes podem se
manifestar de forma intestinal e extrasintestinal que juntas causam a sindrome,
podendo causar alteracdes no paciente como, aumento de volume facial, lesdes
intestinais, cistos e lesdes dsseas.

Hirose et al, (2020) e Campos et al (2014), consideraram que € uma
alteragao genética, hereditaria, que necessita de uma investigagdo parental passada
e futura, tornando o diagndstico precoce e as chances de tratamento maior, em

consequéncia levando a diminuicdo da morbimortalidade.

Cahuana et al, (2005), Sanatana et al, (2012) e Campos et al (2014),
afirmaram que diagnosticado, o paciente deve ser acompanhado por
gastroenterologista, pois no intestino pode ocorrer a presenga de varios polipos

adenomatosos que se nao tratados se transformar em adenocarcinoma.

Costa et al (2014) e Neville et al (2009) concluiram que o prognostico e
proservagao depende tanto do comportamento biolégico e acompanhamento quanto

do paciente.

Hirose et al, (2020) e Cahuana et al, (2005) concordaram da importancia da
participagéo do cirurgido-dentista no diagnostico precoce no tratamento da sindrome

e na prevengao do desenvolvimento de neoplasias colorretais.
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CONCLUSAO

Como foi exposta, a Sindrome de Gardner ocorre em decorréncia de uma
mutagdo genética rara a qual pode ocorrer o desenvolvimento de lesdes graves,
como, aumento de volume facial unilateral, lesées intestinais, cistos, alteracdes
dentarias, lesdes 6sseas e hipertrofia da retina.

E importante que tenham a atencdo redobrada as caracteristicas que os
pacientes podem apresentar. Muitas vezes o cirurgido-dentista acaba sendo o
primeiro profissional da area da saude a identificar os sinais de que a sindrome esta
se manifestando, tendo assim um papel fundamental, visto que ele ira orientar o
paciente a investigar imediatamente junto ao médico.

A investigacéo familiar precoce é de extrema necessidade, levando em conta
que 80% dos casos de Sindrome de Gardner sdo hereditarios com penetrancia
completa.

Com um diagnostico precoce, exame genético e controle de forma minuciosa
e detalhado das manifestagbes através de uma agéo conjunta do cirurgido-dentista,
bucomaxilofacial, gastroenterologista e radiologista resultam no sucesso do
tratamento, ndo ocasionando alteragcdes em outras partes do corpo e obtendo uma

boa proservacao do paciente portador.
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