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RESUMO: O sindrome de Gardner ¢ uma polipose célica familiar com diversas manifestacdes extra-célicas
(osteomas, odontomas, quistos sebiceos, dentes supra-numerarios, inclusio dentaria, fibromas, pigmentacio
do fundo do olho) distinguindo-o de outras doencas deste grupo. E precisamente devido a essas manifestacdes
extras-célicas que o sindrome de Gardner se torna particularmente importante em Medicina Dentaria.
Pretende-se com este trabalho a importincia do médico dentista no estabelecimento do diagndstico precoce do
sindrome de Gardner, na prevencio das suas complicagdes € no seu acompanhamento, bem como na
identificacio dos familiares potencialmente em risco de desenvolverem as complicagdes deste sindrome e, em
particular, dé cancro do célon.

ABSTRACT: Gardner's syndrome is a family poliposis coli with several extracolonic manifestations (osteomas,
sebaceous cysts, fibromas, supernumerary teeth and other dental abnormalities) and is different from other
diseases in this group. It is precisely due to those extracolonic manifestations that Gardner's syndrome hecomes
particularly important in dentistry.

It is the aim of this paper to stress the importance of the oral medicine in the diagnosis of such disturbances

and its acompaniment, as well as in the identification of relatives potentially in risk of
developping the disturbances of this syndrome, especially colon cancer.
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INTRODUCAO

Estd bem demonstrado na literatura médica da
especialidade que o meédico dentista pode detectar
precocemente algumas das manifestagdes extra-colicas
do sindrome de Gardner (1,2)

Dadas as caracteristicas hereditarias (3) do sindro-
me de Gardner, a responsabilidade de quem lida com
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este tipo de doengas nfo pode restringir-se ao seu
doente. A partir desse probando, deve tentar-se cons-
truir a arvore familiar, determinar quais os familiares
em risco e quantificar esse risco de acordo com o seu
grau de parentesco com o probando. Tornarse-4, deste
modo, mportante 0 acompanhamento das familias
afectada, estabelecendo-se, em conjunto com outras
especialidades meédicas, todo um plano de diagndstico
e de prevencdo de complica¢des nos individuos em
Tisco.

Devido ao pleiotropismo do gene do sindrome de
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Gardner, multiplos orgdos e sistemas poderdo ser
afectados. (4) O clinico geral e a colaboragio da
propria familia sdo de grande importancia para o
estudo de um sindrome familiar. (5}

CARACTERISTICAS DOS POLIPOS
E POLIPOSES COLICAS

Pélipo intestinal €, no sentido lato, qualquer lesdo
com origem na superficie do tracto gastrointestinal e
que se projecta para o interior do limen. (6,7) Contu-
do. remontando a sua origem grega, polipo
(poly+ pous), significa com muitos pés, existindo pois
nesta definicdo uma alusdo ao niimero de lesoes que
afecta os intestinos e ndo ao seu tipo. Berk (7) faz um
enquadramento historico do conceito de polipose ao
longo dos tempos e atribui a Latin, em 1721, a 1*
mengdo em que descreve a polipose como uma infla-
magcdo geral do intestino, propondo assim um diag-
nostico diferencial da desinteria crénica. Em 1882, (8)
um cirurgido britdnico considera, pela primeira vez, 0
facto da polipose possuir caracteristicas de doenga
hereditaria, ap6s examinar dois irmdos de sexos
diferentes. Relata ainda que, mais tarde, em 1890, ()
Bickersteth diagnostica uma mae e seu filho, surgindo
de novo o papel da hereditariedade.

J4 no virar do século (8), o alemdo Rudolf Vir-
chow, baseando-se nas suas observagdes microscopi-
cas, distingue a polipose familiar das lesoes inflama-
térias comuns do intestino, o que levou ao conceito
histologico para a classificagdo desta patologia, que
ainda hoje vigora.

Os polipos sdo definidos histopatologicamente pelo
crescimento excessivo de tecido epitelial, visivel
macroscopicamente e que pode ser do tipo hiperplasi-
¢o (encarado normalmente como proliferagdo contro-
lada e benigna ) ou do tipo adenomatoso (que, em
geral, desenvolve carcinomas), podendo “este
apresentar-se sob vérios subtipos histologicos: tubular
(glandular), tubuloviloso e viloso (6). Os pélipos
adenomatosos de tipo tubular sdo 4 vezes mais co-
muns que os de tipo viloso e sdo geralmente de tama-
nho inferior aos de tipo viloso na altura do diagnostico

(®)-
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Existe um potencial de malignidade para cada um
dos subtipos histologicos dos adenomas, sob o ponto
de vista genético e ambiencial.

A generalidade dos autores consideram o adenoma
viloso como o que possui maior e 0 adenoma tubular
como aquele que apresenta menor potencial maligno.
No entanto, a relagdo entre o tamanho do adenoma
(qualquer que seja o seu tipo histologico) e a probabi-
lidade de malignizar é hoje um factor importante de
progndstico (7,9). A polipose pode ser séssil ou pedi-
culada, havendo uma tendéncia para os pélipos adeno-
matosos de tipo viloso serem da forma séssil (10).

Os pélipos epiteliais originam-se nas células
profundas das criptas das glindulas mucosas do colon.
Presume-se que na sua formagdo os mecanismos de
controle da divisdo celular estejam alterados, promo-
vendo a formacdo de polipos hiperplasicos ou adeno- -
matosos (6). Kaye e col. (11) sugerem que uma perda
de controle do crescimento numa pequena zona de
células da cripta leva & formagao de um polipo hiper-
plasico, enquanto uma perda desse controle em toda a
cripta leva 4 formagdo de um polipo neoplasico (12).

Os polipos do c6lon podem ser esporadicos ou
estar associados a sindromes familiares cuja transmis-
530 ¢, na sua grande maioria, de modo autossOmico
dominante. A idade com que surgem 0s NMUMETOSOS
pblipos no intestino, pode indicar a etiologia genética
ou ambiencial. No primeiro caso (hereditarios), a
polipose surge apds a puberdade ou no adulto jovem
(durante as duas primeiras décadas da- vida) ; no
segundo caso (esporadicos), o pico de incidéncia ¢ a
partir dos 45 anos de idade.

A polipose colica é geralmente assintomatica numa
fase inicial,

Os sintomas, quando ocorrem, resultam mais
frequentemente de hemorragia (hematoquezia ou
anemia por deficiéncia de ferro). Quando os polipos
s3o de dimensdes consideravéis poderfo estar associa-
dos a dor abdominal, por obstrugdo intestinal parcial
ou intussuscepeio induzida, ou ainda por compressao
efectiva de estruturas adjacentes. Podem por vezes ser
palpéveis se a sua localizagdo o permite. No entanto,
situagbes esporadicas de polipose colica passam
algumas vezes desapercebidas ao proprio doente.
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O exame para detec¢do de sangue oculto nas fezes
¢ assim um exame de primeira escolha, pois associa
um baixo custo a uma técnica de simples diagnéstico.
A opgdo sobre a realizagdo de outros exames comple-
mentares, devera ter em atengdo a sintomatologia ¢ 0s
resultados dos primeiros testes. A observagdo radio-
grafica do colon, geralmente por clister opaco ou por
visualizagdo directa durante recto-sigmoido ou colo-
noscopia, ¢ um dos meios indicados de detecgdo
primaria de polipos.

SINDROMES DE POLIPOSE COLICA FAMILIAR

A polipose colica associa-se a presenga de outras
manifestactes clinicas em diversos sindromes familia-
res, de que em seguida enumeramos os principais (7):

Sindrome de Gardner. E composto essencialmen-
te pela triada: (1°) adenomas do c¢6lon (com elevado
indice de evolugio maligna), (2°) tumores 0Osseos
(osteomas) e (3°} tumores benignos dos tecidos moles
(fibromas, quistos sebaceos e lipomas); muitas vezes
associada ainda a existéncia de dentes supra-numerdari-
o0s, inclusdo dentana, fibro--sarcomas, fibrose retro-
peritoneal, lesdes pigmentadas do fundo do olho, e
tendéncia para o desenvolvimento de carcinomas da
tirdide, supra-renal e duodeno (regido da ampola de
Vater). O modo de transmissao € autossomico domi-
nante e representa cerca de metade de todas as polipo-
ses colicas familiares (13).

Sindrome de Turcot. E uma rara associacio de
adenomas do c6lon com varios tumores do sistema
nervoso central. Os polipos tém uma elevada incidén-

cia de malignizagdo e as manifestagdes extra-colicas

sdo essencialmente ependimomas, meduloblastomas
ou glioblastomas. O modo de transmissdo é autosso-
mico recessivo (14).

Sindrome de Peutz-Jeghers. E igualmente uma
rara associagao familiar, com transmissao autossomica
dominante, onde os polipos sdo mais frequentemente
do tipo hamartomas, e tém baixo risco de evolucdo
maligna. Apenas cerca de 2 a 3 % dos casos desenvol-
vem adenocarcinomas (principalmente no intestino
delgado). As manifestagdes extra-colicas sdo princi-

Vol. 37 N.°2 1996

palmente a pigmentagdo cutineo-mucosa, sobretudo
na mucosa bucal do palato duro e mole, ldbios ¢ zona
peri-bucal, narinas, dorso das mdos e regido plantar
das mios e pés. Estéo ainda descritas, embora mais
raramente, a existéncia de exostoses, tumores ovari-
cos, ¢ a presen¢a de pélipos na bexiga e nasais. E
herdado de modo autossémico dominante (14).

Polipose juvenil generalizada. E um sindrome
familiar, de transmissdao hamartomatosos, do célon ¢
recto e, em menor grau, do intestino delgado e estéma-
go. Nunca foram descritas quaisquer manifestagoes
extraintestinais (14).

Sindrome de Cronkhite-Canada. E uma rara
associagdo de polipose colica generalizada, de tipo
hamartomatoso, com distrofia das unhas das maos,
alopecia e hiperpigmentagdo cutdnea. Todos os casos
tém sido esporadicos e em adultos. a etiologia ndo
parece ser genética (7).

Nos sindromes de polipose colica familiar, quando
¢ diagnosticado um doente, devera reunir-se informa-
cdo sobre o maior namero possivel de familiares e
construir-se uma arvore familiar que ajude a identifi-
car os individuos em risco ¢ a magnitude desse risco,
com vista ao diagnéstico precoce, seguimento e
prevengdo das complicagdes.

SINDROME DE GARDNER

W. G. Smith, numa convengio médica realizada
em S.Francisco em 1958, faz pela 1 * vez referéncia ao
nome do sindrome de Gardner (15), baseando-se nos
estudos de Eldon J. Gardner (1909-1989) (16.17,18,19),
nos principios dos anos 50, onde este documentava
uma predisposi¢do familiar a transformagdo maligna
de polipos adenomatosos colicos, que se associavam
a manifestagdes extra-colicas: osteomatose e lesdes
multiplas cutineas e subcutineas - quistos epidermoi-
des e fibromas. )

O sindrome de Gardner caracteriza-se pela presen-
¢a de 100 ou mais polipos adenomatosos do colon
(17), associados a uma ou mais manifestacfes extra-
colicas: osteomas no cranio e ossos longos (18),
quistos epidermoides (20) alteragdes mandibulares
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derivadas de osteomas, odontomas e radiopacidades
da maxila e mandibula (21,22) tumores desmoéides ou
fibromas (23), lesdes pigmentadas do fundo da retina
(24,25), endoreduplicagdo com aumento tetraploide do
epitélio gastrointestinal (26), carcinomas da tirdide
(27), das glandulas supra-renais (28), do duodeno (29),
do ileon (30), do jejuno (31), tumor da Ampola de
Vater (32) ou hepatoblastoma (4). Pela amplitude e
tipo das lesdes em numerosos orgdos e sistemas, a
medicina denténia e a oftalmologia tém fortes respon-
sabilidades no diagnostico precoce deste sindrome.

Enquanto a polipose colica familiar afecta 1:7.000,
0 sindrome de Gardner afecta 1:29.000 individuos
(33).

O sindrome de Gardner, estd amplamente descrito
como sendo autossémico dominante, de penetrincia
completa e expressividade variavel, sendo deste modo
classificado dentro das doencas genéticas: M.LM. n°
175100 (14) e BDIS n°® 536 (34).

O pleiotropismo do gene do sindrome de Gardner,
expressa-se em diversos tecidos com origem nos
varios folhetos embrionarios (4,5).

Knudson (35), em 1971, propde que tanto a forma
esporadica como a forma hereditaria de um mesmo
tipo de cancro pode resultar de mutagdes ocorridas no
mesmo gene, A maioria dos doentes herdaria pois uma
primeira mutagio (familiar), sendo a segunda mutagéo
somatica (adquirida), o que justificaria o caracter
multifocal das lesdes. Pathak e col. (36) conclui que
pela observagdo de linfocitos durante a metafase se
podera identificar uma possivel predisposi¢do indivi-
dual para polipose célica. Alguns autores (36,37)
acham de grande significado o surgimento de polipose
(esporadica) em doentes que apresentam perda congé-
nita de material de um dos seus cromossomas 5; a alta
taxa de tumores colo-rectais nesses doentes seria
devida a inactivagao do gene do outro cromossoma 5
por mutagoes adquiridas.

Proposta pela primeira vez a localizagio no
cromossoma 5 do gene responsavel pela polipose
colica familiar por Herrera e col. (37) em 1986 ¢
colocada a hip6tese de se tratar do mesmo gene para
0 sindrome de Gardner. Bodmer e col.(38) e Hockey
e col. (39), chegam & conclusdo que o locus do gene
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responsavel pela polipose célica familiar ¢ pelo
sindrome de Gardner estaria localizadado a 5q21-
5922 (regido comprendendo as bandas 21 e 22 do
brago longo do cromossoma 5).

Devem-se considerar em risco (forma hereditaria)
aqueles que apresentem uma ou mais das seguintes
condi¢des: mais de dois familiares em primeiro grau
(pais, irmdos ou filhos ) com polipose colica; surgi-
mento dos primeiros sintomas durante a puberdade ou
das manifestacGes colicas antes dos 40 anos; historia
de multiplos familiares afectados por tumores célicos;
ou histéria de familiares afectados de polipose intesti-
nal. Devem-se ainda considerar individuos em risco,
aqueles a quem foi diagnosticada a presenca de
multiplos osteomas maxilares ou dos ossos longos,
lesoes pigmentadas do fundo do olho, ou quistos
sebaceos principalmente no toérax, costas € couro
cabeludo.

Watne e col. (40) estudaram, ao longo de anos, 280
pessoas em risco, pertencentes a 11 familias em quem
foi diagnosticado o sindrome de Gardner; 126 (45%)
dessas pessoas, apresentavam manifestagoes clinicas
deste sindrome. A polipose colica estava presente em
85% desses 126 familiares e em cerca de 50% desses
casos a polipose evoluiu para adenocarcinoma; so
26% desses doentes sobreviveram.

Deste modo se demonstra o interesse que tem a
detecgio de inclusdo dentaria, odontomas ou osteomas
maxilares, para o diagnostico precoce de familiares que
possam ser portadores do gene do sindrome de Gard-
ner, e em quem se possa evitar o desenvolvimento de
neoplasias intestinais graves (41,42).

As principais manifestacOes extra-célicas do
sindrome de Gardner (osteomas maxilares & mandibu-
lares, exostoses do crénio, quistos sebaceos, fibromas
e lipomas) ndo tém geralmente evolucdo maligna;
contudo, permitem indicar quais os individuos de uma
determinada familia que apresentam tendéncia para
manifestagdes colicas, estas com elevada probabilida-
de de evolugdo maligna.

Gardner (33) propoe em 1987 que o sindrome por
si descrito ndo deve ser mais considerado uma entida-
de genética separada da polipose cdlica familiar,
confrontando a classificagio de Murphy e col. (43).
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Keith Jones (5) em 1990, refere que cerca de 10% do
nimero de individuos afectados com a polipose
adenomatosa familiar apresentam manifestages
clinicas descritas no sindrome de Gardner.

MANIFESTACOES EXTRA-COLICAS
DO SINDROME DE GARDNER

Osteomas. Sdo tumores de crescimento lento, que
variam muito de tamanho e que raramente estdo
associados a dor, com predilecgdo pelo osso frontal,
maxilar ¢ mandibula, embora possam ser observados
em qualquer dos ossos do créanio e face. Com grande
incidéncia na regido do gonion, junto a confluéncia do
ramo com o corpo mandibular, na por¢do central dos
maxilares ou do corpo mandibular, exibem por vezes
miltiplas dreas de opacidade aumentada. No craneo,
os osteomas formam-se geralmente na superficie da
tabua externa mas podem projectar-se para o interior
dos seios frontais. Segundo Wolf e col. (44), 0 meio de
diagndstico mais eficaz para este tipo de lesdes ¢ a
ortopantomografia. Utsunomiya e col. (22) associam
a presenga de radiopacidades, descobertas pela obser-
vagdo de ortopantomogratias, com o diagnostico de
polipose adenomatosa familiar; esse estudo refere que
foram observadas radiopacidades em 93% de doentes
com polipose, que compara com os 6% na populagao
normal e 0s 16 % em individuos com histéria familiar
de polipose mas que nunca desenvolveram qualquer
polipo; 82% dessas radiopacidades sdo do tipo osteo-
matoso. Os osteomas sdo neoplasias benignas, que se
caracterizam pela proliferagdo de osso compacto
(extremamente denso no exame histoldgico) ou de
0ss0 esponjoso (pouco diferenciado ao exame histolo-
gico) formado a partir do endosteo ou do peridsteo.

No primeiro caso, € com maior dificuldade que se
verifica a expansdo das tdbuas Osseas, pois isso
implicaria um aumento considerdvel da lesdo.

No segundo caso, facilmente se torna evidente uma
tumefacgdo associada a assimetria facial localizada.
Clinicamente, os osteomas apresentam-se sob a forma
de massas irregulares, podendo estar presos por uma
vasta area ou ser pedunculados. O tratamento consiste
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na sua remogdo cirlirgica, caso a lesdo esteja de
alguma forma a afectar significativamente alguma
estrutura adjacente ou tenha implicagdes estéticas, o
osteoma nfo costuma recidivar apds remogao cirtirgica
(45).

Odontomas. E a designacio de quriisquer tumores
de origem odontogénica, em que as células epiteliais
¢ mesenquimatosas apresentam diferenciagdo comple-
ta a0 exame histologico resultando em ameloblastos e
odontoblastos funcionais que formam esmalte e
dentina, geralmente com padrfio anormal. Este tipo de
tumores podem ser compostos (se as estruturas deposi-
tadas apresentam uma certa semelhanga anatémica
com dentes normais) ou complexos (se os tecidos
dentarios calcificados formam uma massa irregular e
desorganizada, sem qualquer semelhanga morfologica
com estruturas dentarias. Os odontomas ndo sdo
verdadeiras neoplasias, mas sim perturba¢des do
desenvolvimento do tipo hamartoma.

Dentes supra-numerarios. Representam a presen-
¢a de dentes em nimero superior ao normalmente
encontrado numa crianca ou adulto em cada morfo-
tipo dentério.

Inclusio dentaria. Fader (46) e Duncan (47)
referem no sindrome de Gardner a tendéncia para os
dentes (supra-numerarios ou ndo) ficarem inclusos. A
inclusdo pode ser observada em dentes deciduos ou
permanentes, por vezes associada ao aumento da
densidade dssea maxilar.

Fibromas. Também tratados na literatura com a
designacdo de tumores desmoides benignos, ndo sdo
verdadeiras neoplasias. Morfologicamente consistem
numa ldmina de fibroblastos, cinza-esbranquigada, que

atravessa ou envolve os misculos e estruturas adjacen-

tes, ndo sdo encapsulados e tém limites mal definidos;
sdo lesGes elasticas e flexiveis que provocam frequen-
temente tumefacgio localizada. Ao exame histold gico,
a parte mais central dos tumores desmoides (presumi-
velmente a mais antiga, devido a disposicio concéntri-
ca) surge densamente colagenada; as mitoses sdo raras
e, quando presentes, normais. Contrariamente ao que
seria de esperar pelas suas caracteristicas benignas, os
fibromas recidivam muitas vezes apos exérese cirirgi-
ca adequada, no mesmo local de onde foram removi-
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dos ou invadindo os tecidos adjacentes. Localizam-se
preferencialmente ao retroperitoneu, mesentério e
parede anterior do abdomen; neste Gltimo caso a
parede abdominal pode aumentar de tamanho e
provocar sintomatologia, sendo necessario recorrer a
cirurgia. A proliferagdo de um tumor desmoide na
parede abdominal associado a alteragdes hormonais ¢
psiquicas muito especificas, mimetizaram em certas
doentes uma gravidez (48). Os fibromas que afectam
0 mesentério ¢ o retroperitoneu sdo de diagnodstico
mais dificil, pois geralmente sdo assintomaticos ou s
se manifestam quando, devido ao seu tamanho,
provocam compressio das estruturas adjacentes.

Quistos epidermoides ou sebaceos. Sdo uma das
manifestacdo extra-colicas com maior incidéncia, k
mno sindrome de Gardner (em 45 a 60% dos casos).
Localizam-se preferencialmente na face, ombros e
costas. Sdo geralmente assintomaéticos, mas a sua
remogdo cirurgica pode estar indicada por motivos
estéticos ou porque infectam provocando episodios
dolorosos.

Lipomas. Encontram-se distribuidos pelo tecido
celular subcutineo, principalmente no tronco, ombros
e pescogo, podendo também estar localizados em
zonas mais profundas como o retroperitoneu, medias-
tino e tracto gastrointéstinal. A exérese destes tumores
estd indicada quando 0 seu volume adquire importante
defeito estético ou ;cjuando existe sintomatologia
originada pela pressdo exercida sobre tecidos adjacen-
tes.

Pigmenta¢io do fundo do olho. Pela observagio
de inimeros doentes afectados pelo sindrome de
Gardner, verificou-se que alguns possuiam lesdes
pigmentadas da retina, em maior niimero e tamanho,
que as encontradas em individuos normais. Trata-se de
pequenas maculas lenticulares, negras ou acastanha-
das, benignas e ndo progressivas, que ocorrem num ou
em ambos os olhos. Localizam-se preferencialmente
na periferia da retina ou em areas proximas das veias
do vértex, podendo distribuir-se por qualquer qua-
drante ou quadrantes da retina. A sua morfologia
geralmente ¢ ovéide, redonda ou reniforme. Histopa-
tologicamente, esta hipertrofia de células longas do
epitélio pigmentado da retina tem origem numa maior
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concentragdo de grénulos de pigmento, sendo estes
largos e ovais, estando os fotoreceptores adjacentes
normais. Traboulsi (26) descreve a hipertrofia congé-
nita do epitélio pigmentado da rétina em recém-
nascidos com histdria familiar do sindrome de Gard-
ner; refere ainda este tipo de lesdes em 90,2% de
individuos com o diagnéstico do sindrome de Gard-
ner, ¢ em 46,5% em individuos em risco de 50%,
apontando para uma especificidade destas lesdes de
0,95, com uma sensibilidade de 0,78.

MANIFESTACOES COLICAS PO SINDROME
DE GARDNER

A principal manifestagdo do sindrome de Gardner
¢ a presenca de pOlipos no tracto gastrointestinal, com
o risco de evolugdo maligna em 100% dos casos (5).
Isto acarreta uma responsabilidade acrescida no
acompanhamento destes doentes incluindo a realiza-
¢80 de exames tais como: pesquisa de sangue oculto
nas fezes, sigmoidoscopia ou colonoscopia rigida,
estudos radiologicos com contraste por bario e fibros-
copia, com o objectivo de se diagnosticar, o mais
precocemente possivel, qualquer tipo de alteragdo
patolégica do célon.

Os polipos desenvolvem-se geralmente durante a
puberdade, com uma ncidéncia de cerca de 88% no
mtestino grosso e de 12% para o intestino delgado.

O diagndstico de cancro, surge cerca de 15 anos
apés a deteccdo dos primeiros sintomas do sindrome '
de Gardner, sendo a esperanga média de vida nestes
pacientes de 41,6 anos. Individuos a quem fo1 detecta-
da displasia ou alteragdes malignas em algum polipo,
devem ser submetidos a colectomia total com anasto-
mose ileo-rectal, caso o recto ndo manifeste qualquer
tipo de polipose; caso contréfio, também este deve ser
excisado e realizada uma anastomose ileo-anal com
colostomia na parede abdominal (anus iliaco).

E actualmente muito forte a evidéncia de que o
tumor maligno evolui a partir de um tumor pré-maligno
antecedente, o adenoma benigno. Num estudo de
associacdo entre adenomas benignos em geral e
adenocarcinomas, verificou-se que a epidemiologia de
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ambos € semelhante em quase todo o mundo; os
adenocarcinomas do cdlon ocorrem com a mesma
distribuicdo anatémica que os adenomas do colon; o
risco de tumor maligno colo-rectal é elevado em
doentes com histoéria de adenomas, mas diminui com
a exciso desses adenomas; a hiperplasia dos adeno-
mas esta directamente relacionada com a sua tendéncia
para malignizarem; o tecido adenomatoso residual
pode ser encontrado no exame histopatolégico de
adenocarcinomas colo-rectais; a evolugdo maligna dos
adenomas ¢ particularmente frequente nos sindromes
hereditarios, tendo-se demostrado que os adenocarci-
nomas se originam a partir de adenomas subjacentes.

A natureza pré-maligna dos adenomas est4 relacio-
nada com o tamanho e as caracteristicas histopatologi-
cas apresentadas. A frequéncia de adenocarcinomas do
colon é cerca de 1% em adenomas menores que | cm,
10% em agdenomas de 1 a 2 cm e 30% em adenomas
de tamanho superior a 2 cm. Um adenoma do célon
que invada a tinica muscular da mucosa tem pior
prognéstico, por poder invadir vasos e linfiticos,
metastizando a distincia.

CONTRIBUTO DA MEDICINA DENTARIA
PARA O DIAGNOSTICO PRECOCE

O sindrome de Gardner ¢ um excelente exemplo do
papel importante que o médico especialista em satide
oral pode ter na detecgdo de uma patologia genética
com complicagdes graves, mas previsiveis. Yeung e
col. (49) num trabalho desenvolvido entre 1979-86
concluem que a sobrevivéncia a longo prazo de
individuos submetidos a exérese de adénocarcinoma
colo-rectal € rara (4,65%). Para Narod e col. (50) o
risco para individuos com histéria familiar virem a
desenvolver ao longo da sua vida um cancro colorectal
¢ de 23%. E pois essencial um programa de acompa-
nhamento dos individuos em risco com a realizagdo de
cxames auxiliares para despiste precoce das alteragdes
do tracto gastrointestinal. As manifestacdes clinicas
extra-colicas, cuja detecgdo dard um diagndstico
precoce do sindrome de Gardner, podem ser encontra-
das desde os primeiros anos de vida.
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Mas a responsabilidade do médico nfo termina
aqui, pois com o diagndstico de uma doenca heredits-
t1a, ele assume responsabilidades no estudo da familia,
detectando quais os familiares em risco e iniciando ou
orientando o seu seguimento.-Segundo estudos pros-
pectivos de Fuchs e col. (51) e de Narob e col. (50) é
recomenddvel o acompanhamento de familiares em 1
¢ grau de pacientes afectados, proporcionando-lhes 2
visualizagdo regular do colon por colonoscopia € o
aconselhamento genético. Deste modo, poder-se-a
contribuir, por um lado, para o aumento da taxa de
sobrevida e aumentar a percentagem de cura destes
doentes e, por outro, proporcionar o "follow-up" dos
familiares em risco.

O adenocarcinoma do c6lon isolado é hoje um
problema de grande importéncia na satde a nivel
mundial principalmente nos paises mais desenvolvi-
dos. A sua incidéncia nos EUA era superior a 145.000
novos casos anuais em 1990 (7). Segundo o registo
oncologico regional do norte - RORENO (52) ness
ano no norte de Portugal, a incidéncia foi de 145
novos casos, representando 38,7% de todos os tumo-
res malignos localizados no peritoneu e orgdos digesti-
VOs.

c
T
;-

PREVENCAO

A informagdo e detecgdo precoce e o aconselha-
mento genético dos individuos em risco, serdo os
melhores meios para diminuir a prevaléncia de carci-
nomas no colon e recto. Existem diversos centros
localizados um pouco por todo o mundo (sendo os dos
EUA, Alemanha, Israel, Inglaterra e Canad4 os mais
referenciados) especializados neste tipo especifico de
patologia, e onde ¢ feito o registo das familias com
sindromes associados a polipose célica, com o objecti-
vo de permitir um acompanhamento dos doentes e
individuos em risco.

Apos o diagnostico do sindrome de Gardner, deve
Tecorrer-se a exames para avaliar da existéncia ou nio
de polipose célica e qual o niimero e tamanho dos
pélipos célicos. Para o tratamento e profilaxia das
complicagbes deverd ser tida em conta a idade e
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motivacdo do doente.

Mas além da hereditariedade, ha factores ambienci-
ais importantes a ter em conta. Estudos epidemiologi-
cos realizados em comunidades Mormons, nos EUA
(9), apontarm para uma taxa de mortalidade por cancro
colo-rectal muito baixa (0, 81 %), levando os autores
a levantar a hipotese destes valores estarem de alguma
forma relacionados com a abstinéncia de ingestdo de
4lcool, recusa de habitos tabagisticos e uma dieta
equilibrada e rica em vegetais. N&o esta ainda comple-
tamente encontrada a justificagdo para que nesta
comunidade se registem valores tdo baixos de cancro
colo-rectal.

DIAGNOSTICO

O exame radiografico panoramico (ortopantomo-
grafia) ¢ um meio de diagnostico que 20 permitir a
observacdo planificada das estruturas dentdrias e
maxilares, proporciona ao médico especialista em
satide oral a deteccdo de alteragdes estruturais e
patologicas dos maxilares ¢ mandibula, de dentes
supra-numerarios ¢ inclusos e de alteragoes relaciona-
das com as estruturas dentarias ou para-dentdrias,
sendo por isso um exame fundamental para o despiste
de manifestacdes que se desenvolvem numa fase
assintomatica ou precoce do sindrome de Gardner.

A ortopantomografia (53) emprega o principio da
Jaminografia a regido facial, permitindo um vasto
exame da area compreendida entre os condilos e o
mento. Este exame deve ser cada vez mais considera-
do de rotina, subsidiario & anamnese do paciente, pois
permite a observagdo de uma area da mandibula e
maxila consideravelmente maior que uma série de
radiografias intra-orais ¢ tanto a dose de radiagao
como o tempo de exposi¢do sdo substancialmente
menores. A relacdo entre a capacidade de diagnostico
da ortopantomografia ¢ o custo deste exame pode
considerar-se muito favoravel para o doente. A andlise
pormenorizada deste tipo de exame radiografico,
podera pois langar o alerta para uma potencial patolo-
gia grave subjacente.

O recurso a outros exames radiograficos do craneo
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pode permitir um despiste de alteragoes relacionadas
com o sindrome de Gardner e cuja localizagdo pode
néo ser possivel observar na ortopantomografia,

Um outro tipo de exame a que o médico dentista
podera recorrer ¢ a radiografia cefalométrica com
incidéncia de Water ou incidéncia postero-anterlor
obliqua da face, cuja finalidade principal é despistar a
presenca de osteomas nos seios frontais.

A cintigrafia nuclear ¢ssea (Tc-MDP) podera, para
alguns autores (54), ter uma papel importante na
pesquisa de anomalias esqueléticas, nomeadamente da
maxila e mandibula resultantes das anomalias associa- -
das ao sindrome de Gardner, permitindo ainda a
deteccdo de metastases esqueléticas apos cirurgia por
carcinoma do colon.

A tomografia axial computorizada poder ser util
na pesquisa de osteomas localizados nos seios maxila-
res e frontais.

Outros testes complementares sio indicados, a
pesquisa de sangue oculto nas fezes, a sigmoidoscopia
rigida, a endoscopia superior do tracto gastrointestinal
e a colonoscopia ou estudos por contraste de bario.
Estes meios complementares de diagnostico para o
sindrome de Gardner, permitem avaliar a presenga ou
ndo de manifestagdes colicas no paciente assintomati-
co.

TRATAMENTO

O tratamento das manifestagdes oro-faciais do
sindrome de Gardner recorre quase sempre a cirurgia,
que tera indicagdo se as deformagoes 0sseas apresen-
tam implicagdes estéticas ou limitagdo da fungio
mastigatoria, por interferéncia com a articulagao
temporo-mandibular.

Poderdo ainda ocorrer alteragdes dentarias, nomea-
damente inclusio, por vezes associada a perturbagoes
da oclusio, existéncia de dentes supranumerarios ou
presenca de odontomas. Qualquer destas alteragoes
pode estar associada a sintomatologia grave, tormando-
se, nesse caso, indicada a sua remogdo. As técnicas a
utilizar dependem do local e tecidos adjacentes a
lesdo, bem como da sua extensdo, mas geralmente
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estdo confinadas a pequena cirurgia oro-facial.

As lesdes oro-faciais encontradas no sindrome de
Gardner, sdo na sua globalidade benignas e, conse-
quentenente, associadas a um progndstico favoravel.

Quando estdo presentes manifestacdes colicas de
polipose, o tratamento indicado é a colectomia total
com anastomose ileo-rectal, ou colostomia, apds ser
ter completado o crescimento dos individuos afecta-
dos. Desde 1990, Frank Giardiello e col. (55) investi-
gam em Baltimore a aplicagio do Sulindac (clinoril®)
em doentes ndo operados ou com anastomose ileo-
rectal, que fazem parte do registo familiar de polipose
colica dos EUA. Parker e col. (56) registam também
excelentes resultados obtidos no sindrome de Gardner
com Sulindac, nomeadamente com reduc¢do do tama-
nho de alguns p6lipos e desaparecimento de outros.

ACONSELHAMENTO GENETICO

O médico deve realizar 0 mais detalhadamente
possivel uma arvore familiar, e identificar todos os
individuos em risco, que deverdo ser alertados e
orientados para uma consulta de aconselhamento
genético. Esta deve ser realizada sempre que haja
historia familiar de polipose cdlica.

Quando um dos dois membros ¢é afectado, o casal
deve ser informado que cada filho tera 50% de proba-
bilidades de desenvolver polipose colica. Perante essa
informagdo e o conhecimento da evolugdo natural da
doenga ¢ suas complica¢es, somente o casal deve
decidir ter ou ndo descendentes. Deve ser mostrada
sempre a importancia de obtermos uma arvore familiar
0 mais completa possivel, e a necessidade de o doente
¢ seus familiares se submeterem a exames de rastreio
periodicos.

CONCLUSAOQ

O médico dentista/estomatologista, pela sua forma-
¢a0 meédica basica, complementada por um profundo
conbecimento da anatomia, fisiologia e patologia das
estruturas oro-faciais, tem uma responsabilidade acres-

Vol. 37 N.*2 1996

cida no diagnéstico e detecgdo precoce do sindrome de
Gardner. Este, devido 4 sua nosologia, permite a
detecgdo de alteragdes extra-colicas antes do apareci-
mento dos pélipos colicos que apresentam um elevado
potencial de evolugdo maligna.

O sindrome de Gardner ¢ uma entidade clinica com
transmissdo hereditdria, autossémica dominante, o que
leva a que a responsabilidade do médico nio termine
no diagnéstico num doente, mas se estenda aos seus
familiares, dando-se inicio a um plano de rastreio da
doenga e profilaxia das suas complicagdes.

O médico dentista/estomatologista podera ser o
primeiro profissional de saide a ter a oportunidade de
executar o diagnostico precoce do sindrome de Gard-
ner, devendo por isso estar atento a alteragdes dentéri-
as ¢ gsseas que o doente apresente.
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