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RESUMO

A Anemia Falciforme é uma doenca crbnica e congénita promovida por uma
modificacdo no gene responsavel pela producdo da hemoglobina. A reproducédo de
uma molécula de hemoglobina atipica favorece a formacdo de trombos e, em
decorréncia disso, ha oclusdo dos vasos sanguineos, evento que acomete todo o
organismo e provoca 0 aparecimento de diversas manifestagdes, inclusive na
cavidade bucal. O objetivo deste trabalho é descrever através de uma revisado
integrativa da literatura as principais manifestacdes bucais da Anemia Falciforme. A
revisao integrativa foi realizada por meio de busca nas seguintes bases de dados:
Scielo, PubMed, LILACS e BVS. Como critérios de inclusdo foram selecionados
artigos cientificos publicados nos idiomas portugués e inglés entre os anos 2013 e
2023. Os descritores utilizados na busca foram: “Anemia Falciforme”, “Manifestagdes
bucais” e “Hemoglobina Falciforme”. Foram excluidos da pesquisa trabalhos de outros
idiomas diferentes dos selecionados, trabalhos ndo disponiveis na integra e que
estivessem fora do periodo de tempo utilizado. As manifestacbes mais relatadas
foram: necrose pulpar assintomética, palidez da mucosa, anomalia dentaria,
osteomielite mandibular, neuropatia do trigémeo e maloclusdes. E essencial que o
cirurgido-dentista tenha conhecimento das possiveis manifestacbes que podem
acometer a cavidade bucal de pacientes com Anemia Falciforme, a fim de prevenir

complicacBes graves e trata-las de maneira correta.

Palavras-chaves: Anemia falciforme; manifestacdes bucais; hemoglobina falciforme.



ABSTRACT

Sickle cell anemia is a chronic and congenital disease caused by a modification in the
gene responsible for the production of hemoglobin. The reproduction of an atypical
hemoglobin molecule favors the formation of thrombi and, as a result, the occlusion of
blood vessels, an event that affects the entire body and causes the appearance of
several manifestations, including in the oral cavity. The objective of this work is to
describe, through an integrative review, the main oral manifestations of Sickle Cell
Anemia. The integrative review was performed by searching the following databases:
Scielo, PubMed, LILACS and BVS. As inclusion criteria, scientific articles published in
Portuguese and English between the years 2013 to 2023 were selected. The
descriptors used in the search were: “Sickle Cell Anemia”, “Oral Manifestations”,
“Sickle Cell Hemoglobin”. Works in languages other than those selected, works not
available in full and outside the chosen period of time, were excluded from the
research. Effects such as: asymptomatic pulpal necrosis, pallor of the mucosa, dental
anomaly, mandibular osteomyelitis, trigeminal neuropathy and malocclusions were the
most reported. It is essential that the dental surgeon is aware of the possible
manifestations that can affect the oral cavity of patients with Sickle Cell Anemia, in

order to prevent serious complications and treat them correctly.

Keywords: Sickle cell anemia; oral manifestations; sickle cell hemoglobin.
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1 INTRODUCAO

A Anemia Falciforme é definida como uma doencga hematoldgica de origem
congénita e de carater cronico, que afeta todo o organismo do individuo. Ela &
caracterizada por varios episoédios de crises algicas agudas durante a vida do
portador, promovidas pela constricdo dos vasos sanguineos por trombos. A doenca é
provocada por uma alteracdo no gene responséavel pela producdo da hemoglobina,
alteracdo que promove a reproducdo de moléculas instaveis e atipicas, chamadas de
hemoglobina S. Além disso, a Anemia Falciforme é considerada a doenca cronica
hereditaria com a maior taxa de prevaléncia no Brasil, afetando cerca de 8% dos
individuos negros e descendentes, sendo a populacdo mais acometida (CHEKROUN
et al., 2019).

Nos individuos portadores de Anemia Falciforme, a presenca da hemoglobina
S promove o comprometimento do transporte de oxigénio, jA que devido a suas
caracteristicas atipicas, essas moléculas sofrem desoxigena¢édo quando ha a reducao
dos niveis de oxigénio e a interacdo intermocular com moléculas de hemoglobina,
favorecendo um aumento da viscosidade sanguinea (SUNDD; GLADWIN; NOVELLI,
2019).

Além do aumento da viscosidade no sangue, ocorre uma polimerizacdo celular
capaz de modificar o formato original bicbncavo das heméacias, evento definido como
falcifizacdo, onde os eritrocitos apresentam formato de foice. Tais aspectos fisicos e
funcionais das moléculas hemoglobina S favorecem eventos vasoclusivos no
organismo, que sao capazes de reduzir o suprimento sanguineo para alguns 6érgaos,
que, por sua vez, podem sofrer com hipoxia ou até mesmo necrose (SUNDD;
GLADWIN; NOVELLI, 2019).

Os eventos oclusivos promovidos pela Anemia Falciforme podem gerar
consequéncias que afetam diretamente os 6rgdos do portador, como, por exemplo, a
reducdo do fluxo sanguineo nos tecidos e Orgados pode gerar anoxia, isquemia,
necrose e crises algicas. Os oOrgaos e tecidos mais afetados sdo os que estédo
localizados nas extremidades do corpo ou 0s que j& possuem uma baixa nutricdo
sanguinea, como 0 bacgo, 0s pés e as maos. Assim, considerando que todo o
organismo esta suscetivel as repercussdes causadas pela doenca, a cavidade bucal

também podera ter manifestacdes (GIRGIS et al., 2021).



Assim como todo o organismo as manifestacées bucais sdo promovidas pela
constante formacdo de trombos na corrente sanguinea proveniente da doenca, em
eventos que causam anoxia, isquemia e até necrose dos tecidos e 6rgaos. Essas
manifestagbes podem atingir os tecidos duros e moles da cavidade bucal
(JACOMACCI et al., 2014; SOUZA et al., 2018).

Por isso, a inclusdo da Odontologia no tratamento multidisciplinar dos
individuos portadores de Anemia Falciforme possibilita a realizagdo de um diagndstico
prévio de possiveis focos infecciosos e altera¢des bucais provenientes da doenca.
Além disso, é essencial a orientacdo dos pacientes e responsaveis quanto a
higienizacdo bucal correta, pois a evolucdo de processos infecciosos bucais pode
influenciar os episédios de crises algicas agudas.

Nesse sentido, considerando que a Anemia Falciforme possui uma alta
prevaléncia em comparacao as outras doencas genéticas e que ela pode apresentar
manifestacfes na cavidade bucal, o objetivo deste trabalho é descrever através de
uma revisao integrativa da literatura as principais manifestacdes bucais decorrentes

da Anemia Falciforme.
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2 METODOLOGIA

Este trabalho é caracterizado como uma revisdo da literatura do tipo narrativa,
de abordagem metodoldgica descritiva, sobre as manifestacdes bucais da Anemia
Falciforme. Os estudos incluidos foram adquiridos através de uma busca nas bases
de dados Scielo, PubMed, LILACS e BVS.

A pesquisa foi realizada utilizando os descritores em ciéncia da saude
(DeCS/MeSH): anemia falciforme, manifesta¢cées bucais e hemoglobina falciforme,
com as referentes traducdes em inglés: “sickle cell anemia”, “oral manifestations”,
“hemoglobin sickle”.

A partir da busca, foram selecionados artigos cientificos publicados nos idiomas
portugués e inglés. Para a incluséo dos trabalhos nesta revisdo foi estabelecido um
periodo de 2013 a 2023. Foram excluidos os artigos que ndo estivessem disponiveis
na integra nas bases de dados selecionadas, artigos duplicados e fora do periodo
estabelecido. Os artigos incluidos nesta reviséo foram lidos por titulo, resumo e texto

completo.
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3 REVISAO DE LITERATURA

3.1 Anemia falciforme

A Anemia Falciforme é uma doenca cronica hereditaria que promove diversas
crises algicas aos portadores ao longo da vida, devido as suas complicacdes
sistémicas. Essa doenca € uma desordem de origem hematoldgica causada por uma
mutacdo no cromossomo 11, o qual passa por uma troca de aminoacidos, acido
glutamico por valina na cadeia beta responsavel pela hemoglobina HbA. Deste modo,
o0 organismo do individuo produz uma hemoglobina com func¢des e caracteristicas
atipicas, que recebe a denominacdo de hemoglobina HbS (SUNDD; GLADWIN;
NOVELLI. 2019).

A hemoglobina HbS apresenta uma reducdo de afinidade ao oxigénio,
favorecendo a polimerizacédo das moléculas, que ao sofrer desoxigenacédo promovem
a deformacao do formato padrao bicéncavo dos eritrécitos para um formato de foice.
O formato e fungdes atipicas destas células favorecem a formacéo de trombos na
corrente sanguinea, o que pode provocar a oclusao dos vasos e reduzir o fluxo para
0 organismo. E esses trombos, que sdo provenientes de tais eventos podem reduzir
0 suprimento sanguineo e, assim, afetar todo o organismo por meio de isquemia,
hipoxia e até mesmo necrose dos tecidos e 6rgdos (KAVANAGH; FASIPE; WUN,
2022).

Esses eventos vasoclusivos proporcionados pela doenca geram crises algicas
agudas nos individuos, que, ha maioria das vezes, necessitam de interveng¢ao médica.
Esses eventos podem ser desencadeados ou potencializados por processos
infecciosos, desidratacao, esforgos fisicos e por transtornos emocionais. E, durante
esse periodo agudo da doenca, além das fortes dores, o individuo pode ser afetado
por lesdes teciduais provocadas por hipdxia, acidente vascular encefalico, sequestro
esplénico, alteracBes cardiacas, problemas pulmonares, sindrome toracica aguda,
necrose de 6rgdos que possuem uma circulacdo sanguinea lenta ou limitada, entre
outras (CHEKROUN et al., 2019).

O diagndéstico da anemia falciforme é obtido nos primeiros dias de vida do
individuo, através da triagem neonatal. Apés o diagnostico, a familia é orientada pelos

profissionais sobre as possiveis complicacdes, manifestacdes, cuidados necessarios
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ao longo da vida do individuo portador e a importancia do tratamento para uma melhor
qualidade de vida (KAVANAGH; FASIPE; WUN, 2022).

A gravidade e frequéncia das crises variam de acordo com a idade do individuo.
Quando ainda bebés, estes apresentam crises algicas seguidas de inchagos nos pés,
nas maos e sdo mais afetados por processos infecciosos. Ja os adolescentes
comumente sofrem com dores nos bragos, pernas e barriga. Os pacientes adultos sao
mais acometidos por lesdes ulcerativas localizadas nas pernas e por complicagcoes
causadas pela doenca, aos 6rgdos com fungdes mais consideraveis, ao longo dos
anos (PINTO, et al. 2019).

O tratamento da doenca é realizado somente como forma de minimizar as
manifestacbes e prevenir complicacées, isto €, de maneira profilatica e paliativa. E
realizado com o auxilio de terapia medicamentosa, auxilio psicolégico, transfusées
sanguineas e, em alguns casos, sao necessarios procedimentos cirirgicos. Contudo,
os individuos continuam suscetiveis aos riscos promovidos pela doenca, como a
ocorréncia da sindrome toracica aguda e do acidente vascular encefalico, sendo estas
as complicacbes que mais causam Obito nos pacientes que possuem a doenca
(GARDNER, 2018).

Os métodos e técnicas utilizados no tratamento variam de acordo com as
necessidades especificas de cada paciente, podendo estar sujeito a adaptacdes
devido ao surgimento de novas manifestacdes e comorbidades ao longo da vida. Os
recursos paliativos séo direcionados para métodos de imunizacéo, suplementacao de
acido folico, hidratacdo, profilaxia antibiética, apoio psicologico e orientacfes de
higiene. Ainda que o tratamento seja realizado pontualmente, os individuos estaréao
suscetiveis a crises, podendo necessitar de internacdo hospitalar e métodos mais
invasivos (PINTO, et al. 2019).

3.2 Manifestagdes bucais

Assim como todo organismo, que esta suscetivel aos agravos da Anemia
Falciforme, a cavidade bucal também poderé ser afetada com algumas manifestacdes
decorrentes da doenca (CHEKROUN et al., 2019).

As desordens hematoldgicas causadas pela doenca possuem a capacidade de
acometer todo o organismo do portador, inclusive a cavidade bucal. Manifestacfes e

complicagbes como: palidez da mucosa, agenesia, hipoplasia de esmalte, hipoplasia
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de dentina, alteracdo da forma dos elementos, atraso na erupcao, calcificacdes
pulpares, neuropatia do nervo trigémeo, necrose do tecido pulpar em dentes com
coroas intactas, suscetibilidade a doenca periodontal, osteomielite mandibular, entre
outras alteracbes, tem sido relatada (SOUZA, 2018; CHEKROUN et al.,, 201;
MULIMANI et al., 2019).

Dentre as manifestacdes e complicacdes que podem surgir na cavidade bucal
decorrentes da doenca, as mais comumente encontradas sado a osteomielite
mandibular, neuropatia do nervo trigémeo, palidez da mucosa, necrose pulpar
assintomatica e necrose pulpar asséptica (RODRIGUES, MENEZES, LUNA. 2013;
SOUZA, 2018).

A fase de também amelogénese pode ser diretamente influenciada por fatores
patolégicos e médicos, como medicacdes, alteracdes sistémicas, uso excessivo de
fldor, desnutricdo, trauma e reducdo da distribuicdo de oxigénio. Além disso, o
paciente com Anemia Falciforme podera ter uma erupcéo dentaria tardia, alteracbes
na forma do elemento e deficiéncia da mineralizacdo das camadas amelodentinérias
(LOPES et al., 2018).

Radiograficamente a mandibula e a maxila de pacientes portadores de Anemia
Falciforme apresentam espacos medulares expandidos, trabeculado 6sseo mais
grosseiro e uma menor radiopacidade, bem como apresentam alteracées que podem
estar relacionadas a hiperplasia eritroblastica e a expansao medular. Ademais, pode
ser encontrada uma hiperplasia dos espacos medulares, que pode gerar uma
protrusdo maxilar, bem como maloclusdo (HOLDERLE et al., 2021; GROSSI, et al.,
2023).

Além disso, a mandibula, por apresentar um baixo fluxo sanguineo, possui uma
maior suscetibilidade a sofrer osteomielite, que decorre da redugéo do suprimento
sanguineo, que torna o ambiente propicio & evolugdo de processos infecciosos
(HOLDERLE et al., 2021).

Por sua vez, o tecido pulpar apresenta uma grande vascularizacdo e inervacgao,
sendo diretamente dependente da qualidade do suprimento sanguineo fornecido.
Portanto, uma reduc¢éo no fluxo sanguineo causada pelas células falciformes favorece
a calcificacao do tecido pulpar e uma possivel necrose assintomatica de um elemento
dentario saudavel, com coroa higida, sem trauma e sem doenca periodontal (COSTA
et al., 2020).
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Palidez da mucosa oral € provocada pela grande quantidade de bilirrubina na
corrente sanguinea. A bilirrubina € um pigmento produzido pela bile quando ha
destruicdo dos eritrocitos, porém nos pacientes com Anemia Falciforme a quantidade
desse pigmento é aumentada devido a rapida destruicdo das células sanguineas. O
figado é responsavel pela excrecdo da bilirrubina, e quando esse pigmento ndo é
excretado por completo devido a grande quantidade, pode se depositar na mucosa

bucal causando o aspecto de palidez (CUNHA, 2022).

3.3 Cuidados e precaucdes no atendimento odontolégico

O tratamento Odontolégico é fundamental para a prevencao de processos
infecciosos e contribui para o diagnostico precoce de complica¢gdes promovidas por
diversas doencas, entre elas, a Anemia Falciforme. Além disto, é imprescindivel a
orientacdo do paciente e dos responsaveis sobre a higienizag¢édo bucal, objetivando
evitar processos infecciosos que podem desencadear crises agudas da condi¢cao
(HISPAGNOL; FARIAS; AMORIM, 2020).

A anamnese devera ser realizada de maneira minuciosa, devendo incluir
informacBes importantes como: os medicamentos utilizados, a historia médica do
paciente, os periodos de crises agudas, se 0 paciente ja recebeu transfusbes
sanguineas e se 0 paciente ja foi acometido por algum acidente vascular encefélico
(HOLDERLE et al., 2021).

Ainda, é importante realizar o planejamento do tratamento levando em
consideracdo todo o histérico do paciente, agendar as consultas para o turno da
manha e realizar um exame clinico minucioso, que sao condutas essenciais para a
prevencdo de complicacbes durante e apdés o atendimento desses individuos.
(HOLDERLE et al., 2021).

Previamente a qualquer procedimento de carater invasivo, € fundamental que
o cirurgido-dentista analise detalhadamente os indices sanguineos do paciente, por
meio de exames laboratoriais como o hemograma, com o objetivo de prevenir
complicagBes trans e pOs operatorias. Ademais, esse profissional deve também
avaliar a necessidade de realizar profilaxia antibiotica antes de procedimento cirargico,
levando em consideracdo a maior suscetibilidade a infec¢coes (JACOMACCI et al.,
2014).
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O atendimento desses pacientes devera ser realizado preferencialmente
durante o periodo crénico da doenca, considerando todas as complicacbes
propiciadas pela condi¢cdo, medicamentos e os possiveis periodos de crises. Havendo
necessidade de um atendimento odontologico de urgéncia durante um periodo de
crise aguda, o tratamento devera ser realizado através de métodos paliativos, a fim
de evitar estresse fisico e mental desnecessario. Portanto, o atendimento exige do
profissional planejamento e conhecimento especifico relacionado a condi¢cdo, com a
finalidade de fornecer um atendimento seguro, adequado e bem sucedido (MULIMANI
et al., 2019).

Por conseguinte, a inclusdo do atendimento Odontolégico no tratamento
multidisciplinar torna-se fundamental na prevencéo de crises promovidas por focos
infecciosos, por meio da promocéao de saude bucal e tratamentos com a finalidade de
remover focos infecciosos na cavidade bucal. Desta forma, tais acdes possibilitam
uma melhor qualidade de vida ao paciente (HOLDERLE et al., 2021).



16

4 DISCUSSAO

A Anemia Falciforme é uma doenca congénita, de origem hematoldgica e de
carater cronico que pode desencadear diversas complicagcbes e manifestacdes
sistémicas no organismo. As crises vasoclusivas proporcionadas pela doenca
influenciam diretamente a nutricAo sanguinea dos o6rgdos e tecidos de todo o
organismo, podendo promover hipoxia e até necrose destes (GARDNER et al., 2018;
PINTO et al., 2019).

Essas alteracbes no suprimento sanguineo podem comprometer todo o
organismo, principalmente aos érgdos e tecidos que possuem uma baixa nutricao
sanguinea. Portanto, assim como o organismo, a cavidade bucal esta suscetivel as
manifestacdes (HISPAGNOL et al., 2020).

Dentre as manifestaces mais comumente encontradas na cavidade bucal dos
individuos com Anemia Falciforme esta: palidez da mucosa, necrose pulpar asséptica,
osteomielite mandibular, alteracdes nos 0ssos maxilares, neuropatia do nervo
trigémeo, hipoplasias nas camadas dentinarias, calcificacdes pulpares, lesdes
cariosas, periodontite, alteracdo na forma dos elementos e alteracBes nas papilas
presentes na lingua. Tais alteracdes ocorrem devido a limitacdo ou suspensao do
suprimento sanguineo para a regido da face, consequéncia dos eventos vasoclusivos
frequentes (JAVED et al., 2013; CHEKROUN et al., 2019).

Em relacao a Doenca Periodontal Javed et al. (2013) e Rodrigues, Menezes e
Luna (2013), destacam que ndo parece haver uma associacdo com os efeitos
hemoliticos da doenca, além de descrevem que a Doenca Periodontal parece estar
relacionada a deficiéncia na higienizac&o bucal.

Além disso, as alteracdes bucais que estdo diretamente relacionadas aos
eventos vasoclusivos sao a osteomielite mandibular, necrose pulpar assintomatica,
neuropatia do nervo trigémeo e dor orofacial. Sendo a dor orofacial relatada como o
sintoma com maior prevaléncia entre os pacientes, podendo ser acompanhada ou nédo
por parestesia labial inferior (RODRIGUES MENEZES; LUNA, 2013).

Nesse sentido, o atendimento odontoldgico desses individuos necessita de
uma minuciosa anamnese, que devera incluir informacgdes sobre o historico médico
do paciente e os medicamentos utilizados no tratamento. O exame clinico deve ser
realizado de forma detalhada e considerando todas as possiveis manifestacfes que o
individuo poderéa apresentar (CUNHA, 2022).



17

O tratamento devera ser planejado de acordo com todas as limitacbes e
necessidades do paciente. Portanto, € imprescindivel que o cirurgido-dentista tenha
conhecimento e habilidade para fornecer um atendimento seguro e adequado
(JACOMACCI et al., 2014).

Além disso, o tratamento odontologico devera ser realizado preferencialmente
no periodo crénico da doenca, ou seja, periodo sem episodios de crises, evitando ou
reduzindo situagbes que possam desencadear alteracbes emocionais. Entretanto,
caso haja a necessidade de intervencdo odontoldgica durante o periodo de crise da
doenca, que esta intervencao seja voltada ao tratamento paliativo, a fim de evitar o
agravamento das crises (RODRIGUES MENEZES; LUNA, 2013).

Em casos de necessidade de realizacdo de algum procedimento cirargico na
cavidade bucal, o cirurgido-dentista devera solicitar exames sanguineos
complementares a fim de favorecer a seguranca do procedimento e do paciente.
Ademais, a suscetibilidade a infec¢des devera ser considerada e, assim, o profissional
pode incluir a profilaxia antibiética no tratamento, com o objetivo de prevenir
bacteremias e outras complicagbes (HOLDERLE, 2021).

Quanto ao uso de anestésicos locais, Rodrigues, Menezes e Luna (2013),
recomendam realizar o planejamento prévio do procedimento cirargico, ter
conhecimento das condicdes sistémicas, condicdes emocionais do paciente e utilizar
0 anestésico sem vasoconstritor.

Assim, a inclusdo da Odontologia no tratamento multidisciplinar dos pacientes
com Anemia Falciforme € essencial para a prevencao de crises agudas causadas por
focos infecciosos bucais e no manejo das manifestacbes bucais decorrentes da
doenca. Portanto através de acdes de promocao, prevencao e remocao de focos
infecciosos, as crises agudas podem ser revertidas ou minimizadas e as

manifestagbes podem ser controladas (GIRGIS et al., 2019).
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5 CONCLUSAO

A Anemia Falciforme € uma doenca de origem hematolégica que possui a
capacidade de comprometer todo o organismo do individuo com seus efeitos
vasoclusivos, incluindo a cavidade bucal.

Nesta revisdo, as manifestacfes bucais mais prevalentes foram: dor orofacial,
anomalias dentéarias, necrose pulpar assintomética, palidez da mucosa, osteomielite,
calcificacdo pulpar e alteragéo nas papilas gustativas.

O tratamento odontologico e a inclusdo do cirurgido-dentista na equipe
multiprofissional de cuidados aos pacientes com Anemia Falciforme sdo essenciais
para uma melhor qualidade de vida desses individuos, principalmente no que tange
ao manejo de focos de infeccdo e das manifestacdes bucais decorrentes da doenca.
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