SINDROME DE LEOPARD NA ODONTOLOGIA
LEOPARD SYNDROME IN DENTISTRY
Milene Thais de Orcena Paiva', Larissa Rosa de Avila! Leandro Crisipo de Aratjo?,

Bruno Cesar Ladeira Vidigal? Priscila Laiza Rubim Le&o?

Resumo: A Sindrome de Leopard, variante da sindrome de Noonan, é uma condicao
genética rara, associada a mutacdes nos genes PTPN11l, BRAF e RAF1. Esta
sindrome faz parte do grupo de “RASopatias” inibindo a via de sinalizagao
RAS/MAPK, levando a complicagbes no desenvolvimento fisico, cognitivo e
sistémico.O termo Leopard condiz no acrbnimo das caracteristicas principais da
sindrome, cujosportadores da apresentam caracteristicas dismorficas orofaciais e
manifestacdes atipicas presentes na cavidade oral. Este trabalho tem como objetivo
abordar a sindrome de Leopard por meio de uma revisdo de literatura narrativa,
destacando as caracteristicas dismorficas orofaciais da sindrome. Além disso,
destaca a importancia do acompanhamento odontoldgico precoce e do conhecimento
aprofundado sobre a sindrome para um manejo odontoldgico eficaz.O artigo utiliza o
método hipotético-dedutivo como abordagem principal. A pesquisa foi conduzida
através da revisao de literatura, analisando artigos disponiveis nos portais PubMed e
Google Académico.
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Abstract:Leopard Syndrome, a variant of Noonan syndrome, is a rare genetic
condition, associated with mutations in the PTPN11, BRAF and RAF1 genes. This
syndrome is part of the group of “RASopathies” inhibiting the RAS/MAPK signaling
pathway, leading to complications in physical, cognitive and systemic development.
The term Leopard is the acronym for the main characteristics of the syndrome, whose
sufferers present orofacial dysmorphic characteristics and atypical manifestations
present in the oral cavity. This work aims to address Leopard syndrome through a
narrative literature review, highlighting the orofacial dysmorphic characteristics of the
syndrome. Furthermore, it highlights the importance of early dental follow-up and in-
depth knowledge about the syndrome for effective dental management. The article
uses the hypothetical-deductive method as its main approach. The research was
conducted through a literature review, analyzing articles available on the PubMed and
Google Scholar portals.
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1 INTRODUCAO

A sindrome de Leopard, versaem uma condicdo genética dominante rara,
causada por mutacdes genéticas nos genes PTPN11, BRAF e RAF1. Descrita pela
primeira vez em 1936 como variante da sindrome de Noonan.A sindrome de Leopard,
faz parte do grupo de “RASopatias” que inibem a mesma via de sinalizagéo
RAS/MAPK, levando a complica¢des no desenvolvimento fisico, cognitivo e sistémico

dos portadores.

Pacientes com sindromes raras como Leopard, enfrentam desafios
significativos na saude bucal, especialmente em relacdo a condi¢cdes como caries e
doencas periodontais. Além desses problemas comuns, € comum observar agenesia
dentéria e malformagfes dentarias como dentes conicos. As anomalias 6sseas
associadas podem contribuir para o desenvolvimento de méa oclusdo, devido as
alteragbes no crescimento e na estrutura do cranio e da face. A compreenséo desses
aspectos € crucial para um manejo odontologico eficaz e personalizado, visando
melhorar a qualidade de vida e proporcionar cuidados especificos adaptados as

necessidades de cada paciente.

O presente trabalho tem por objetivo por meio de uma reviséao de literatura do
tipo narrativa, aperfeicoar o conhecimento sobre a sindrome de Leopard na area da
odontologia, fornecendo informacdes cruciais para orientar futuras abordagens
clinicas, detalhando as caracteristicas dismarficas orofaciais e manifestacdes atipicas
na cavidade oral, com énfase na importancia do tratamento odontol6gico precoce em
pacientes sindrémicos, manejo odontolégico com relevancia do conhecimento
sistémico de pacientes sindrébmicos e possiveis riscos durante o tratamento.O artigo
utiliza o método hipotético-dedutivo como abordagem principal. A pesquisa foi
conduzida através da revisdo de literatura, analisando artigos disponiveis nos portais

PubMed e Google Académico.



2 REVISAO DA LITERATURA
2.1 DEFINICOES E PATOLOGIAS ASSOCIADAS A SINDROME DE LEOPARD

A sindrome de Leopard,uma variante da sindrome de Noonancom lentiginoses
multiplas, incide em uma doenca autossdémica dominante rara causada por mutacdes
nos genesPTPN11, BRAF e RAF1, provocando a inibicdo da via de sinalizacao
RAS/MAPK,via responsavel porativara proteina quinase mitogénica. A mutacao
genética refere-se a mutacdes no DNA de um gene especifico (HERNANDEZ-
MARTIN et al., 2011).

A variante de Noonan com multiplas lentiginoses, foi primeiramente descrita por
Zeisler e Becker em 1936, quando ocorreu o primeiro caso relatado da sindrome em
uma mulher de 24 anos que apresentava caracteristicas da sindrome de Noonan com
multiplas lentiginoses pelo corpo (ZEISLER EP, BECKER WS et al., 1936).Apés o
aparecimento de novos casos, em 1969, Golin, Anderson e Blaw detalharam mais
afundo a sindrome em questdo, adotandoo termo LEOPARD para a descrevera
sindrome(GORLIN, ANDERSON, BLAW, 1969).

O termo “LEOPARD” é o acrénimo que descreve as principais caracteristicas
da sindrome, Lentiginoses, alteracdes Eletrocardiogréficas, hipertelorismo Ocular,
estenose Pulmonar, Anomalias genitais/criptorquidia, Retardo do crescimento,
Deafness/Surdez (GOLIN RJ, ANDERSON RC, BLAW M, 1969).

2.2LENTIGINOSES

As lentiginoses sdo maculas semelhantes as da sindrome de Legius e se
apresentam noformato circular e oval,coloragédo acastanhada ou preta e sua aparéncia
nao é modificada diante a exposicdo solar. Ha tamanho variavel, geralmente de 5 mm
de diametro distribuidas por todo o corpo, membros superiores e inferiores,
principalmente alojadas no tronco, cabeca e pescoco. As lentiginoses sao
caracterizadas pelo acimulo de pigmento na derme e em camadas epidérmicas mais
interiores, estdo presentes desde a primeira infancia e tendem a aumentar com o
tempo, sendo classificada como caracteristica especifica da sindrome(SANTORO Cet
al., 2014).

2.3 ALTERACOES ELETROCARDIOGRAFICAS



Cerca de 85% dos individuos com sindrome de Leopard exibem anomalias
cardiacas, como a cardiomiopatia hipertrofica, na qual o musculo cardiaco torna-se
grosso, atrapalhando o bombeamento do sangue. Além disso, ha estenose da valvula
pulmonar, caracterizada por um aperto da valvula que regula o fluxo sanguineo do
coracdo para os pulmdes, e anormalidades nas valvulas adrtica e mitral, que envolvem
mal funcionamento estrutural ou funcional nessas valvulas cardiacas (LIMONGELLI
Get al., 2007).

2.4 ALTERACOES OCULARES

As manifestacBes oftalmoldgicas na sindrome de Leopard sdo comuns, o
hipertelorismo € uma das caracteristicas especificas oculares.Um estudo com 24
pacientes apontou visdo atipica em pelo menos um dos exames de avaliacao
oftalmoldgica.Algumas complicacdes descritasforam, estereopsia,que consiste na
viséo distorcida ou duplicada da imagem ou objeto, coloboma uma anomalia congénita
no desenvolvimento atipico do olho acometendo uma abertura na iris, retina ou
coroide, e movimentos oculares irregulares como nistagmo e estrabismo.
Aestereopsia e movimentos oculares irregulares sdo os mais detectados em pacientes

com asindrome de Leopard(ALFIERI P et al., 2008).
2.5 PROBLEMAS PULMONARES

Segundo ZAMORAMO (1995), os pacientes com a sindrome de Leopard
apresentem estenose pulmonar, marcada pelo estreitamento da saida do pulmao,
resultando na obstrucdo do fluxo sanguineo do ventriculo direito para a artéria
pulmonar durante a contracéo cardiaca. A estenose pulmonar é considerada a doenca
cardiaca mais frequente nos portadores dessa sindrome. A estenose topica congénita
da veia pulmonar pode acontecer isoladamente ou associada a outras anomalias

cardiacas.
2.6 ANOMALIAS DA GENITALIA

A sindrome de Leopard afeta aproximadamente um terco dos homens, muitos
apresentam criptorquidia, conhecida como testiculo que atravessou o canal inguinal e
chegou ao escroto, especialmente,o testiculo direito. A hipospadia é outra condi¢cao
bem comum, onde a uretra se desenvolve de forma imperfeita, derivando no meato

uretral na parte inferior do pénis. Além de que, podem ocorrer anomalias como a



curvatura ventral do pénis, prepucio incompleto encapuzadoe esponjoso abortivo.
Embora seja menos frequente, outras anomalias, como deformidades no trato urinario
e anormalidades ovarianas femininas, também podem ser encontradas em pacientes
com sindrome de Leopard(KRAFT KHet al., 2010).

Segundo MOYNAHAN (1962), as anormalidades genitais nas mulheres com
sindrome de Leopard, acometem a hipertrofia nos pequenos labios e regiao clitoriana,

podendo também ocorrer posicionamento ectépico do anus.

2.7 RETARDO DO CRESCIMENTO

Aproximadamente, 50% dos pacientes com sindrome de Leopard e sindrome
de Noonanapresentam restricdo de crescimento ao nascer, resultando em uma
estatura abaixo do percentil 25 para a idade. O retardo constitucional de crescimento,
gera um atraso da idade Ossea, tendo um desenvolvimento fisico tardio, afetando
entdo a altura dos pacientes. A literatura cientifica ndo aborda estudos sobre a altura
adulta e resposta do tratamento com hormonio do crescimento neste distirbio (GELB
BDet al.,2007).

2.8SURDEZ

A surdez é uma das caracteristicas dismorficas da sindrome de Leopard. De
acordo com GELB BD et al. (2007), a perda auditiva progressiva afeta cerca de 20%
das pessoas portadoras dessa sindrome. Ha poucos estudos na literatura dizendo

sobre a perda auditiva nesses pacientes.

Até o ano de 2006 cerca de 200 casos da sindrome de Leopard foram descritos.
O numero exato de casos diagnosticados com a sindrome néo é relatado, ja que
muitos casos sao subdiagnosticado.O prognostico da sindrome de Leopard quase
sempre € favoravel,depende do diagndstico precoce, principalmente, ap6s o
nascimento. O tratamento desta sindrome € individualizado, de acordo com as

anormalidades especificas que cada paciente apresenta (BOLDRINI MP et al., 2015).



3 RASOPATIAS DAVIADE SINALIZACAO RAS/MAPK

O conceito “RASopatias”, constitui uma série de doencas do
desenvolvimentoonde pacientesapresentamalteracdes genéticasem genes que fazem
parte da mesma via de sinalizacdo celular, conhecida como RAS/MAPK (Rat
Sarcoma/mitogem activating protein kinase)(SANTORO Cet al., 2014).

Dentro do grupo de rasopatias, incluem-se seis tipos de sindromes: Sindrome
de Noonan, Sindrome de Leopard, Neurofibromatose tipo 1, Sindrome de Legius,
Sindrome de Castello e Sindrome de Cardio-facio-cutanea (RAUEN KA., 2013).

As sindromes de mal formacdes representam um dos maiores grupos
conhecidos de condi¢cdes médicas, afetando cerca de um paciente a cada 1.000 (KIM
YE, BAEK ST. 2019).

3.1 VIA RAS/MAPK

Os genes da via RAS, tem funcdo necessaria na cascata de sinalizacao,
codificam uma familia de proteinas que s&do essenciais nas vias de sinalizacdo
intracelular, e sdo dependentes das proteinas ativada por mitégeneo(MAPK)(DUAT-
RODRIGUEZ A et al., 2017).

A via RAS/MAPK carrega o sinal de ligantes extracelulares, (citocinas,
horménios e fatores de crescimento), até que, adentram o nucleo celular, promovendo
a transcricao de fatores de proliferacao, diferenciacéo e sobrevivéncia celular. O RAS,
tem como funcéo interromper as moléculas que se ativampor meio da troca de
nucleotideos entre o GDP (difosfato de guanosina) e o GTP (trifosfato de guanosina)
e ativacdo da cascata MAPK, proteinas efetoras (RAF, MEK E ERK). Quando os
ligantes extracelulares se ligam aos receptores na membrana celular, desencadeia
uma sequéncia de eventos bioquimicos, afetando diversos aspectos do
comportamento celular (MYLENE TAJAN et al.,2018).No entanto, a via de sinaliza¢&o
RAS/MAPK desempenha um papel crucial na regulacdo do ciclo das células e na
determinacdo do destino celular, incluindo o crescimento, diferenciacdo, o processo
de envelhecimento e morte celular. Sua desregulacdo esta implicada em uma
variedade de doencas, no desenvolvimento neurocognitivo, psicomotor e diversas

outras manifestacdes clinicas, em varios 6rgaos do corpo caracteristicas faciais



distintas, irregularidades na pele, e, em alguns casos, uma propensao para 0O
desenvolvimento de cancer (RAUEN KA. 2013).

3.2 GENES QUE SOFREM MUTACOES: PTPN11, BRAF E RAF1 NA SINDROME DE
LEOPARD

O gene PTPN11, (proteina tirosina fosfatase nao receptora tipo 11), codifica a
proteina SHP-2, tendo papel importante na transducédo de sinais dentro da célula,que
por si ajuda na regulacdo da via de sinalizacdo RAS/MAPK. O Gene PTPN11 esta
localizado no brago longo do cromossomo 12 (12g24.1). A sindrome de Leopard sofre
mutac&o no gene PTPN11 em cerca de 90% dos casos (HERNANDEZ-MARTIN et al.,
2011).

A sindrome de Leopard possui caracteristicas semelhantes a sindrome de
Noonan, ambas resultam de mutacdbes no gene PTPN11.No entanto, seus
mecanismos de acdo sdo contrarios. Enquanto a sindrome de Leopard inibe a
proteina SHP-2, a de Noonan ativa. As mutacdes no gene PTPN11 associam-se a
diversas condicdes médicas, principalmente sindromes genéticas afetando o
desenvolvimento e a funcédo de varios sistemas do corpo humano.Quando ocorre a
inibicdo da SPH-2 ocorre a diminuigédo da transducé&o de sinais de crescimento celular,
diminuindo a proliferacéo celular, alteracdes no desenvolvimento e na diferenciacao
celular, impactando o sistema imunoldgico. O gene PTPN11 esta envolvido com

problemas cardiacos e cardiomiopatia hipertrofica(HUSSAIN MRet al., 2015).

Cada gene responsavel pela codificacdo das proteinas na via RAS/MAPK
encontra-se em um cromossomo distinto e codifica uma proteina Gnica. Assim,
gualquer modificagdo nesses genes resultara em uma condicao especifica, variando
de acordo com a proteina afetada (RAUEN KA, 2013).

A sindrome de Leopard é identificada por uma variedade de caracteristicas
distintas, que incluem uma dismorfia facial especifica, restricdo no crescimento,
complicacbes cardiacas, anomalias O0sseas e de tecido ectodérmico, além de
apresentar diferentes niveis de déficits cognitivos. Algumas pesquisas indicam que a
desregulacdo do trafego do sinal da proteina quinase ativada pelo mitogeno RAS
(MAPK) é considerada a causa molecular subjacente a essas condi¢ées (SARKOZY
A, CARTA C et al., 2009).



O gene RAF1muda uma proteinaRAF1da MAKPK3, que atuaacoplado a familia
RAS de GTPases adjuntas a membrana vinculando-se diretamente a ela. As proteinas
RAS fazem parte das pequenas GTPases, exercem um papel importante na
transmissao de sinais intracelulares. O gene RAF 1, esta associado acardiomiopatia
hipertréfica, anomalias esqueléticas e alteracdes dermatoldgicos na epiderme como
lentiginoses(MULUMBRES et al., 2003).

O gene BRAF, no cromossomo 7 (7g34), codifica a proteina BRAF, que faz
parte da via de sinalizacdo MAPK. Esta via também regula funcdes celulares de suma
importancia, desempenhando um papel crucial em canceres e sindromes de
desenvolvimento. Muta¢des no gene BRAF, alteram a deficiéncia intelectual, e causa
problemas dermatolégicos(HUSSAIN MR, BAING M, et al., 2015).

Juntamente aPTPN11 e RAF1, mutacBes no gene BRAFtambém estédo ligadas
a um complexo de distirbios da sindrome Leopard(MARTINEZ-QUINTANA E et al.,
2012). A desregulacdo genética do gene BRAF, associa-se a alteracdo da via de
transducédo do sinal RAS-MAPK (HUSSAIN MR, BAING M, et al., 2015).

Noquadro 1 abaixo, séo apresentados 0s genes e seus locais cromossémicos,

juntamente com as alteracdes associadas a mutacdes nesses genes.

Quadro 1: Quadro de Genes e Alteracbes Cromossémicas Associadas a

Mutacoes.
Genes Cromossomos Alteracbes associadas
localizados
PTPN11 Cromossomo 12 Alterac@es cardiacas/cardiomiopatia hipertrofica
BRAF Cromossomo 7 AlteracBes intelectuais, e causa problemas
dermatolégicos
RAF1 Cromossomo 3 AlteracGes cardiacas/cardiomiopatia hipertrofica,

anomalias esqueléticas e alteracbes
dermatolégicos/lentiginoses
Fonte: (HUSSAIN MR et al., 2015), (MULUMBRES et al., 2003), (HUSSAIN MR, BAING M, et al.,
2015).



4 CARACTERISTICAS DISMORFICAS OROFACIAIS PRESENTES NA SINDROME DE
LEOPARD

As sindromes,geralmente apresentam caracteristicas faciais particulares. Nem
todos os portadores necessariamente terao modificacdes orofaciais.As caracteristicas
dismorficas orofaciais da sindrome de Leopard sdo semelhantes as da sindrome de
Noonan, j& que a sindrome de Leopard é uma variante da sindrome de Noonan eo
gue os diferenciam saoas multiplas lentiginoses. Pacientes com Leopard apresentam
caracteristicas faciais especificas inclui-se, prognatismo mandibular, face
triangularreferindo-se a testa larga e queixofino, pescoc¢o curto comexcesso de pele
na nuca, macroglossia,hipertelorismoe caracteristicas dismorficas craniofaciais como

por exemplo a macrocefalia(CANCADO et al., 2017).

Pacientes sindrémicos e com doencas raras, enfrentam grandes problemas na
cavidade oral, principalmente dentarios, como caries e doengas periodontais. Dentre
eles, destacam a agenesia dentaria e dentes com mal formacdes, dentes cbnicos. A
mal formagéo éssea podeinduzir a ma oclusdo em pacientes com sindromes raras,
devido as alteracbes do desenvolvimento ésseo do cranio e da face(RABELLO F,
2021).

O prognatismo mandibularé uma modificacdo maxilofacial originada de
mudancas no desenvolvimento do esqueleto facial, podendo ser genético. Devido ao
mal posicionamento dentario resultam em disturbios na ocluséo, atrapalhando as
funcBes do sistema estomatognatico, fala, mastigacéo, fonacéo e degluticdo, além de
implicar problemas funcionais e estético ao paciente(REGADO, 2011). O prognatismo
mandibular é considerado uma mal oclusdo de Classe lll de Angle (DORACZYNSKA-
KOWALIK A, et al., 2017).

Segundo WEISS et al. (1990),a macroglossia € apontada pela protrusdo da
lingua além da margem dos dentes em estado de repouso. Exibindo o aumento
excessivo da lingua, chamada também de “lingua grande”, sendo diagnosticada em
inimeras sindromes. Causando dificuldades nas vias aéreas, prejudicando a
alimentacdo, fonacdo e a estética. Existem dispositivos para a correcdo dessa
condicao, tendo tratamentos precoces, ajudando principalmente na articulacdo da

fala.
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O hipertelorismo (afastamento dos olhos),esta associado a doencas genéticas
de mutacdes cromossdmicas.E considerado uma condicdo que se distingue pelo
aumento na separac¢ao das Orbitas oculares, resultando em uma distancia aumentada
tanto entre as Orbitas, quanto entre os cantos externos dos olhos. Considerado uma

mal formacgéo que ocorre durante a periodo gestacional (SHAKIR S et al., 2019).

A ptose palpebral, incide em palpebra caida ou palpebra mais fechada. Define-
se ptose quando a margem palpebral se posiciona a menos de 2 mm da juncdo
corneoescleral, podendo ser definida em ptose leve,moderada e grave. A ptose € uma
das caracteristicas dismérficas bem comuns em pacientes com sindrome de Noonan
e sindrome de Leopard(CHEDID et al., 2018).

De acordo com BRIONES-REYS et al. (2020) as caracteristicas bucais e
dentarias dos pacientes portadores da sindrome de Noonan incluem, dentes
conicos,atresia maxilar, dificuldades articulares, apinhamento dentario e podem

ocorrer casos de micrognatia, “hipoplasia mandibular” reduzindo o tamanho do queixo.

5 MANEJO ODONTOLOGICO: A RELEVANCIA DO CONHECIMENTO SISTEMICO DE PACIENTES

sINDROMICOS

O manejo odontolégico engloba um conjunto de préaticas e procedimentos
realizadas durante o tratamento odontolégico, promovendo a saude bucal dos
pacientes. Inclui-se no manejo, anamnese minuciosa com exame extra e intraoral,
exames complementares, radiograficos, plano de tratamento para cada caso
priorizando as necessidades.Para o cuidado de pacientes especiais, € importantefazer
a modificacdodesses procedimentos de forma a atender melhor as necessidades
especificas de individuos com diversas condi¢des fisicas e mentais. O protocolo de
atendimento odontolégico para pacientes especiais com comprometimento sistémico
requer cuidado e abordagem correta para evitar quaisquer possiveis complicacdes
(ACOSTA DE CAMARGO, M.G et al., 2015).

Conforme descrito por LIMONGELLIet al. (2007), as alteracbes
eletrocardiograficas sdo uma das principais caracteristicas da sindrome de Leopard,
podendo entao dificultar o tratamento odontologico devido a anormalidades cardiacas

associadas, sendo necessario o encaixe na classificacdo de risco “ASA”, uma vez



11

guea saude bucal pode afetar diretamente o sistema cardiovascular. O objetivo é

proporcionar cuidados odontolégicos permitindo a seguranca do paciente.
5.1 CLASSIFICACAO DE RISCO

Segundo DE ANDRADE et al. (2009), em toda anamnese, € crucial que seja
feita uma classificacdo de acordo com o grau de risco apresentadopelo paciente,
detalhando caso de emergéncias:muito urgente, urgente, pouco urgente e nao
urgente, para melhor atendimento. A sociedade Americana de Anestesiologia
estabeleceu um padrdao a classificacdo de “ASA” para avaliagdo pré-anestésica,
indicando o estado de cada paciente, o qual também € adotado na escala odontologica

durante os atendimentos. Sendo definida como:
ASA |-Paciente saudavel, sem doenca sistémica, com saude normal;

ASAIll-Paciente com alteracdes sistémicas moderada

hipertensao/diabetescontrolada;

ASA lll- Paciente com doencga sistémica severa, hipertenséo/diabetes n&o

controlada;
ASA V- Paciente com doenca sistémica com risco eminente de vida;

ASA V- Paciente moribundo com progndstico ruim, sem expectativa de
sobrevivéncia sem cirurgia; aneurisma, trauma, sangramento intracraniano entre

outros;

ASA VI- Paciente com morte encefalica, em processo de doacdo de 0rgaos;
(DE ANDRADE et al., 2009)

O escore de Lee é um indice utilizado para ajudar na identificagdo dos riscos
de complicacfes cardiovasculares em cirurgias nao cardiacas. Um escore de 0 ou 1
ponto adverte baixo risco cardiovascular; 2 pontos advertem risco cardiovascular

moderado; e 3 pontos ou mais advertem alto risco cardiovascular(ALVES, 2024).

5.2 RISCOS E CUIDADOS DURANTE O TRATAMENTO
ODONTOLOGICOEMPACIENTES COM CARDIOPATIAS

O tratamento odontoldgico para pacientes sindrémicos requer uma atencao

especial, ainda mais quando o paciente apresenta alteracfes sistémicas e quadro de
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risco. Durante intervencfes mais invasivas, € crucial a administracdo de profilaxia
antibidtica com amoxicilina 2g em Unicadose, por via oral,l hora antes do
procedimento odontolégico e cuidados com a hemostasia durante e apdés o
procedimento (CAPELLANO et al., 2014). Recomenda-se o0 atendimento para
pacientes até ASA Il, que apresentam doencas sistémicas leves e moderadas
controladas e sdo acompanhados por equipemédica. No caso de pacientes
classificados como ASA Il e IV, é essencial realizar uma avaliagdo medica, com
documentacdo autorizada do relatério médico, e planejar cuidadosamente o
tratamento (DE ANDRADE et al., 2009).

Quando h& casos de problemas eletrocardiograficos recomenda-se fazer uso
de antibidtico antes e apds os procedimentos (SOUZAet al., 2017). Sendo assim, é
imprescindivel que o cirurgido-dentista esteja devidamente qualificado e preparado
para tomar as medidas necessdarias em casos de emergéncias e urgéncias durante o
atendimento (GUIMARAES FILHO et al., 2005).

Quando h& casos de problemas eletrocardiograficos recomenda-se fazer uso

de antibibtico antes e ap0ds os procedimentos. (SOUZAet al., 2017).

Segundo CAPELLANO et al. (2014), ainda que haja peculiaridades sistémicas,
como alteracbes cardiacas, pacientes especiais podem receber atendimento
odontoldgico clinico, apesar da necessidade de certos cuidados, como relatorio
meédico com avaliacdo sistémica e autorizacdo.Uma anamnese bem detalhada,
principalmente, em casos de problemas cardiacos, realizar a escolha correta do
anestésico que sera administrado durante o procedimento e qual risco dessa escolha

deve ser apresentado.

Antes de todas as consultas, a afericdo da pressao arterial € fundamental,
principalmente em atendimentos para pacientes com cardiopatias, a frequéncia

cardiaca e respiratéria também deveréo ser avaliadas (ANDRADE, 2006).

Vale ressaltar que, pacientes com dispositivos cardiacos eletrénicos,como
marcapasso, ndo deve ser submetido ao uso de localizadores apicais, teste de
vitalidade pulpar elétrico, instrumentos ultrassonicos,visto que podem afetar o

funcionamento desses dispositivos (GAUCH, 1997).
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A cavidade oral é uma grande porta de entrada de bactérias no corpo humano.
As infeccbes nos elementos dentarios,como a periodontite, podem levar a
disseminacdo de bactérias na corrente sanguinea, associando-se a doencas
sistémicas como a endocardite infecciosa. Pacientes com problemas cardiacos tem
grandes chances de desenvolver endocardite bacteriana. Estudos indicam que,
aproximadamente, 20% dos casos de endocardite tém origem em infec¢des orais, (um
grande alerta durante realizacdo de procedimentos odontolégicos) (SOUZA et al.,
2017). O antibidtico de escolha para o tratamento em casos de endocardite
bacteriana, tem como padrdo a amoxicilina 2g 50mg/kg (adultos 2g- criancas
50mg/kg) ou clindamicina (adultos 600 mg- criancas 200mg/kg) (ALBUQUERQUE et
al, 2013).

A Associacdo Americana do Coracdo (AMERICAN HEART ASSOCIATION)
desde 1964, ndo proibe o0 uso de anestésicos com vasoconstritores em pacientes com
doencas cardiacas, entretanto a técnica anestésica deve ser segura, com aspiracao

prévia e administracéo lenta e cuidadosa da dosagem minima de anestésico.

POLESE (2022), em seu artigo sobre anestesia local em pacientes cardiopatas,
ressalta que atualmente, no mercado brasileiro, encontra-se a epinefrina na
concentracdo de 1:200.000acompanhadapela Articaina 4%, uma 6tima opcao para
anestesia em pacientes cardiopatas, desde que sejam respeitadas as doses maximas
recomendadas para esses pacientes de no maximo trés tubetes.Caso a epinefrina,
assim como outros vasoconstritores adrenérgicos, estiver contraindicada, apresenta-
se a opcgao de empregar o vasoconstritor Felipressina associado a Prilocaina 3%. A
Lidocaina 2% com Epinefrina 1:100.000, é considerada o anestésico “padrao-ouro”
sendo seguro durante os procedimentos odontoldgicos e indicados para pacientes

cardiopatas, com a dosagem maxima de dois a trés tubetes de anestésico.

E crucial solicitar pedidos de exame para avaliar a coagulacdo sanguinea de
pacientes que estdo sob uso de medicamentos anticoagulantes, esses medicamentos
tém como funcdo “afinar’ o sangue para evitar formagao de coagulos. A deciséo da
suspensao desses medicamentos antes dos procedimentos odontologicos deve partir
do médico responsavel(DANTAS et al., 2009).
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6 IMPORTANCIA DA ODONTOLOGIA NO TRATAMENTO PRECOCE DA
SINDROME DE LEOPARD

SegundoALVES (2012),0s pacientes especiais sdo aquelesque apresentam
malformacdes congénitas, alteracbes na comunicacdo no comportamento efisicas.
Esses pacientes tém maior chances de teremalteracdes bucais, como carie e
problemas periodontais. A qualidade da higiene bucal desses pacientes esta
relacionada ao seu quadro clinico, especialmente para aqueles com dificuldades

motoras, o que leva ao comprometimento da sua higiene bucal.

O tratamento odontologico precoceé essencial para pacientes sindrémicos,uma
vez que a condicdo genética afeta a saude bucal do paciente de vérias formas,
permitindo uma adaptacdo adequada e facilitando acdes de promocao, prevencao e
reabilitacdo. Os cirurgibes dentistas podem auxiliar no diagnéstico,
prevencao,tratamento enas orientacbes para 0s responsaveis sobre os cuidados e
higienizacdo oral adequada do paciente, recomendacdo de pasta dentifricas com
fldor, uso do fio dental, dieta equilibrada, evitando niveis elevados de sacarose e
alimentos ricos em carboidratos, e a escovacdo apos a refeicdes(DE CAMARGO,
2015).

Conforme descrito por RABELLO (2021), os pacientes com sindrome de
Leopard podem apresentar agenesia dentaria, mal posicionamento dos dentes e mal
formacdes, além de lesdes cariosas e calculos, que sao tratados durante o tratamento
odontologico juntamente com o auxilio de aplicacdes de flior durante as consultas,
para a prevencao de futuras caries e o fortalecimento dos elementos dentarios. A
prevencdo em odontologia é crucial em casos de pacientes especiais e casos de
pacientes na classificacdo de ASA Ill e IV que limita o tratamento odontoldgico,

ajudando em um sorriso saudavel.

A intervencdo ortodontica precoce é decisiva para garantir um desenvolvimento
maxilomandibular, exigindo controles regulares durante a infancia e adolescéncia, ja
gue pacientes com sindrome de Leopard possuem problemas mandibulares como
prognatismo classe |Ill, o que pode impactar nas funcbes do sistema
estomatognatico(GONZALEZ, CABEZAS, 2014).

A utilizacdo da laserterapia na odontologia em tratamento e prevencao de

pacientes especiais, tem sidofundamental, permitindo lidar efetivamente com lesdes
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orais, sendo, em sua esséncia, um procedimento néo invasivo.Conforme, POLLI et
al.(2007), o avanco e o emprego da tecnologia a laser tém demonstradosucesso em
diversos tratamentos odontol6gicos, abrangendo terapias periodontais, intervencdes
em tecidos moles e duros, reducdo da sensibilidade dentaria, recuperacdo da
sensibilidade e reabilitagdo de condigbes de paralisia facial, lesbes cariosas, bem
como no tratamento de Ulceras aftosas e herpes simples, facilitando a regeneracao e
acelerando o processo de cura de diversas condi¢des. Contudo, o tratamento de
terapia com laser ndo apresenta efeito curativo direto, apresentando efeitos como

analgésico, anti-inflamatdrio e efeitos cicatrizantes (COELHO et al., 2019).

7DISCUSSAO

A sindrome de Leopard apresenta caracteristicas especificas e alteracdes
sistémicas peculiares, sendo importante ressaltar que nem todos o0s pacientes
apresentardo todas essas caracteristicas e alteragdes.E importante ressaltar a
importancia da abordagem personalizada para cada paciente, o tratamento precoce é
fundamental para pacientes especiais. Conforme SARKOZY (2008),
aproximadamente todos os individuos adultos portadores das sindromes de Noonan,
exibem hipertelorismo, ponte nasal larga, ptose palpebral, rugas precoces na face,

orelhas de implantacao baixa.

A odontologia tem um papel crucial na prevencdo acbes de promocao,
manutencao e reabilitacdo. H& grandes desafios para o tratamento devido ao quadro
de problemas eletrocardiograficos que é uma das caracteristicas especificas da
sindrome, desafios na anestesia, riscos de infec¢cdes durante os procedimentos
odontologicos. Assim levando em conta a importancia de um manejo multidisciplinar.
(CANCADO et al., 2017).

7

Com isso, o tratamento € individualizado e planejado de acordo com as
necessidades apresentadas por cada paciente. No contexto odontolégico, é
fundamental adotar um conjunto de praticas para a realizagdo dos procedimentos. A
anamnese minuciosa se torna crucial, assim como a realizacdo de exames

complementares e a analise de relatérios médicos para avaliar o estado sistémico do
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paciente, visando prevenir danos e intercorréncias durante os atendimentos e
preservar seu bem-estar.(ACOSTA DE CAMARGO, M.G et al., 2015).

Recomenda-se o atendimento odontologico para pacientes até ASA Il, com
doencgas sistémicas leves a moderadas controladas e acompanhados por equipe
médica. Para pacientes classificados como ASA Il e IV, é essencial uma avaliagdo
médica detalhada, com documentacao autorizada do relatério médico, para planejar
o tratamento de forma cuidadosa e adotar a odontologia como forma preventiva (DE
ANDRADE et al., 2009).

E importante ressaltar a necessidade da prescricdo de profilaxia antibidtica
antes de procedimentos odontol6gicos, mesmo 0s mais simples como uma profilaxia.
Pacientes com cardiopatias tém um risco aumentado de desenvolver endocardite

bacteriana, uma condi¢ao que pode ser fatal. (CAPELLANO et al., 2014).

Como ja visto anteriormente, os portadores da sindrome de Leopard podem
apresentar caracteristicas orofaciais atipicas, o que pode levar a complicacdes na

cavidade oral.

Segundo CANCADO et al (2017) e observado também por WEISS et al. (1990) a
macroglossia é uma dessas caracteristicas tipicas das sindromes, e seu tratamento
geralmente envolve cirurgias, visando melhorar a respiracdo nasal e a fonética. O
tratamento ortoddntico precoce desempenha um papel importante na correcao de
problemas de crescimento dos ossos da face, como hipoplasia mandibular e
prognatismo mandibular, além de reduzir problemas dentarios graves, como
apinhamento dental e mordida aberta, melhorando a fala e a funcdo mastigatéria.
Essas sao algumas das intervengbes que destacam a importancia essencial da
odontologia no tratamento abrangente da sindrome de Leopard.

8 CONSIDERACOES FINAIS

Com suas manifestacbes orofaciais atipicas e alteracdes sistémicas
complexas, a sindrome de Leopard apresenta desafios significativos no atendimento
clinico. Portanto, é crucial que os profissionais compreendam essa sindrome para
oferecer tratamento adequado e evitar complicacées, melhorando o cuidado direto ao

paciente e destacando a importancia da educac¢do continua e do desenvolvimento
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profissional na odontologia para garantir uma melhor qualidade de vida a esses

pacientes.
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