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RESUMO

O xeroderma pigmentoso (XP) ¢ uma doenca genética rara caracterizada por defeitos nos
mecanismos de reparo do DNA, resultando em elevada sensibilidade a radiacdo ultravioleta e
predisposicdo ao desenvolvimento precoce de neoplasias em areas fotoexpostas, como pele,
labios, olhos e mucosa oral. Tumores como o carcinoma basocelular ¢ o carcinoma
espinocelular sdo frequentes, sendo a remogao cirurgica a principal forma de tratamento, o que
pode resultar em defeitos faciais extensos. Diante desse contexto, o presente trabalho teve como
objetivo analisar as manifestagdes orais, 0 manejo odontologico e as abordagens reabilitadoras
em pacientes com XP, por meio de uma revisao da literatura, associada a apresentacdo de dois
casos clinicos. Se tratando de uma revisdo de literatura, a busca foi realizada nas bases PubMed,
BVS e Embase, considerando estudos publicados nos ultimos 15 anos, nos idiomas inglés e
portugués, com inclusdo de estudos clinicos, revisdes e relatos de casos. Os resultados
evidenciaram alta frequéncia de neoplasias malignas, especialmente carcinoma espinocelular
em labios e lingua, além de altera¢des bucais e necessidade de acompanhamento odontologico
continuo. Os casos clinicos incluiram pacientes com perdas faciais extensas, reabilitados com
proteses em silicone retidas por adesivo, demonstrando desafios nas etapas de moldagem,
escultura, caracterizagdo estética e retengdo das proteses. Observa-se, ainda, uma limitagdo na
literatura disponivel, com predominio de relatos de caso e escassez de estudos sistematizados
sobre o tema. Conclui-se que a reabilitacio bucomaxilofacial desempenha um papel
fundamental na restaurago estética, funcional e psicossocial desses pacientes, sendo essencial

uma abordagem interdisciplinar e individualizada.

Palavras-chave: xeroderma pigmentoso; manifestagdes orais; reabilitagdo bucomaxilofacial,

cuidados odontologicos.



ABSTRACT

Xeroderma pigmentosum (XP) is a rare genetic disease characterized by defects in DNA repair
mechanisms, resulting in high sensitivity to ultraviolet radiation and a predisposition to the
early development of neoplasms in photoexposed areas, such as skin, lips, eyes, and oral
mucosa. Tumors such as basal cell carcinoma and squamous cell carcinoma are frequent, with
surgical removal being the main form of treatment, which can result in extensive facial defects.
In this context, the present study aimed to analyze the oral manifestations, dental management,
and rehabilitative approaches in patients with XP, through a literature review, associated with
the presentation of two clinical cases. As this was a literature review, the search was conducted
in the PubMed, BVS, and Embase databases, considering studies published in the last 15 years,
in English and Portuguese, including clinical studies, reviews, and case reports. The results
showed a high frequency of malignant neoplasms, especially squamous cell carcinoma in the
lips and tongue, in addition to oral alterations and the need for continuous dental follow-up.
The clinical cases included patients with extensive facial losses, rehabilitated with adhesive-
retained silicone prostheses, demonstrating challenges in the molding, sculpting, aesthetic
characterization, and prosthesis retention stages. It is also observed that there is a limitation in
the available literature, with a predominance of case reports and a scarcity of systematized
studies on the subject. It is concluded that maxillofacial rehabilitation plays a fundamental role
in the aesthetic, functional, and psychosocial restoration of these patients, and an

interdisciplinary and individualized approach is essential.

Keywords: xeroderma pigmentosum; oral manifestations; maxillofacial rehabilitation; dental

care.
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1 INTRODUCAO

O xeroderma pigmentoso (XP) ¢ uma doenca genética autossdmica recessiva rara,
com prevaléncia aproximada de 1:1.000.000 de nascimentos. Caracteriza-se por defeito nos
mecanismos de reparo do DNA induzidos pela radiagdo ultravioleta (UV), resultando em
acimulo progressivo de danos celulares em tecidos fotoexpostos, que podem variar de
alteracOes pigmentares leves até neoplasias malignas (1,2,3). Estdo implicadas mutacdes em
genes relacionados ao reparo do DNA (XPA, XPB, XPC, XPD, XPE, XPF ¢ XPQG) (1,3.,4).

Descrita inicialmente por Moritz Kaposi, a doenga apresenta evolugao progressiva,
embora ao nascimento a pele tenha aspecto clinico normal. A exposi¢do solar minima pode
desencadear queimaduras graves, eritema persistente e hiperpigmentagdo precoce antes dos
dois anos de idade. O comprometimento dos olhos, como fotofobia, ceratite e neoplasias da
superficie ocular sdo frequentes. Cerca de 25% dos pacientes desenvolvem alteragdes
neurologicas progressivas, incluindo microcefalia adquirida, perda auditiva neurossensorial e
declinio cognitivo (5,6).

As regides mais expostas a radiagdo UV, como pele facial, ldbios e olhos
apresentam maior risco para desenvolvimento de carcinoma basocelular (CBC), carcinoma de
células escamosas (CEC) e melanoma (7,8). Em individuos jovens, o CEC ¢ raro,
correspondendo a aproximadamente 0,6% dos casos, podendo estar associado a alteragdes
genéticas como o XP. No quesito intraoral, a lingua constitui o sitio mais frequentemente
acometido (9).

No ambito bucal, as manifestacdes estdo predominantemente relacionadas ao
desenvolvimento de neoplasias malignas em labios, lingua e mucosa jugal. Diante disso, relatos
indicam que a fibrose tecidual e a limitagao da abertura bucal podem comprometer alimentagao,
fala e higiene oral, favorecendo acumulo de biofilme, carie e doenga periodontal (10).

Todavia, a literatura indica que pacientes com XP apresentam risco aumentado para
cancer bucal, mesmo na auséncia de lesdes precursoras evidentes. Desta forma, o cirurgiao-
dentista exerce papel fundamental no acompanhamento periddico, com exame clinico criterioso
dos tecidos moles e investigagdo imediata de lesdes ulceradas persistentes ou alteragdes
pigmentares suspeitas (12). Deve-se ainda considerar a exposi¢ao a radiagdo UV em ambiente
clinico, especialmente de fontes luminosas ndo filtradas, uma vez que o dano epitelial ¢
cumulativo e pode favorecer o desenvolvimento de neoplasias (11,12). O forte potencial

neopléasico determina como principal ferramenta terapéutica as ressecg¢des cirurgicas, que
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podem resultar em cicatrizes, microstomia e deformidades faciais significativas (10), levando
esses pacientes a necessitarem de reabilitacdo bucomaxilofacial especializada.

Embora o XP apresente importante comprometimento em cabeca e pescoco, ha
escassez de estudos sistematizados sobre suas manifestagcdes orais, predominando relatos de
caso e abordagens pouco estruturadas quanto ao manejo odontologico.

Diante do exposto, o presente estudo tem como objetivo revisar a literatura sobre
as manifestagdes clinicas do xeroderma pigmentoso, com énfase nas alteracdes orais € nos
aspectos relacionados ao manejo odontoldgico e a reabilitagdo protética. Associado a revisao,
serdo descritos dois relatos de casos clinicos de reabilitagdao protética facial em pacientes com

a referida condigao.
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2 PARTE 1: REVISAO DE LITERATURA

2.1 Metodologia

A presente revisdo da literatura foi realizada de acordo com as diretrizes PRISMA
(Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses), contemplando as

etapas de identificacdo, triagem, elegibilidade e inelegibilidade dos estudos.

2.1.1 Estratégia de busca

A pesquisa em meios eletronicos foi realizada, no mesmo dia, em trés bases de
dados distintas: PubMed (MEDLINE), Biblioteca Virtual em Saide (BVS) e Embase. O
algoritmo de busca utilizou-se de termos indexados na plataforma DeCS/MeSH (Descritores
em Ciéncias da Saude/Medical Subject Headings), com descritores combinados por operadores
booleanos: (Xeroderma Pigmentosum) AND (Dental Care OR Oral Manifestation OR
Maxillofacial Prosthesis). Somente artigos publicados nos ultimos 15 anos, no idioma

portugués e inglés foram considerados.

2.1.2 Selecao dos estudos

Inicialmente, os estudos foram avaliados por meio do software Rayyan®, com o
auxilio da ferramenta de identifica¢dao de duplicatas, sendo estas posteriormente removidas. Em
seguida, os titulos e resumos foram analisados separadamente e selecionados com base nos

critérios de inclusao e exclusao.

2.1.3 Critérios de elegibilidade e inelegibilidade

Para a inclusdo, os seguintes critérios foram aplicados: estudos realizados em seres
humanos; estudos clinicos, revisdes de literatura e relatos de caso; estudos que abordem
manifestagdes clinicas, atendimento odontolégico ou reabilitagdo em pacientes com xeroderma
pigmentoso. Os seguintes critérios de exclusao foram aplicados: estudos em animais ou in vitro;
artigos que nao abordem manifestagdes orais ou manejo odontoldgico; estudos exclusivamente

dermatologicos sem relagao com cavidade oral ou face; resumos de congresso, cartas ao editor
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ou opinides de especialistas; estudos com foco apenas genético ou molecular sem aplicacdao
clinica e artigos fora do periodo estabelecido.

Dessa maneira, apds a analise completa dos artigos selecionados e recuperados,
foram incluidos 9 artigos para compor esta revisdo. O processo de identificacdo, triagem,
elegibilidade e inclusdo dos estudos esta apresentado no fluxograma conforme as

recomendacdes PRISMA (Figura 1).

2.1.4 Extracdo dos dados

Nos estudos selecionados, os seguintes parametros foram avaliados: ano de
publicac¢do, tipo de estudo, idade e sexo dos pacientes, historico familiar de XP, bem como a
presenca de relacdo consanguinea entre os pais, manifestacdes cutdneas (MC), manifestacdes
oculares (MOC), presenca de neoplasias malignas (NM) e manifestacdes orais benignas
(MORB), alteragdes dentarias (AD), envolvimento linfonodal (EL) e o tipo de tratamento
realizado (FIGURA 2).

Figura 1 - Fluxograma do processo de sele¢ao dos estudos incluidos na revisao de
literatura

Identificagao dos estudos por meio das Bases de Dados

) Registros identificados: 63 Registros excluidos antes da avaliagao:
U4 Bases de Dados (n = 3) Duplicatas removidas (n = 16)
S « PubMed (n =23 4
=
c « BVS (n=10)
ﬁ « Embase (n = 30)
Registros avaliados: Registros nédo recuperados:
(n=47) | (n=3)
=
[
o
<
=
=
Estudos avaliados quanto a Estudos excluidos:
elegibilidade: (n = 44) — | « Razéo 1 - Estudos publicados ha mais
de 15 anos (n =17)
« Razao 2 - Estudos com foco genético ou
molecular (n = 6)
+ Razao 3 - Estudos em animais (n = 1)
* Razéo 4 - Estudos exclusivamente
dermatolégicos (n = 5)
5 « Razao 5 - Estudos que nao abordam
§ Estudos incluidos na manifestagdes orais ou manejo
% revisdo: (n = 9) odontoldgico (n = 6)
=

Fonte: Elaborada pelos autores (adaptado de acordo com as diretrizes PRISMA).
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Figura 2 - Tabela contendo os estudos e parametros avaliados
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*HF: Histoérico familiar *EC: Excisao cirurgica

*CS: Consanguinidade *RL: Revisao da literatura
*MC: Manifestacoes cutaneas *CEC: Carcinoma espinocelular
*MOC: Manifestacoes oculares *CBC: Carcinoma basocelular
*NM: Neoplasias malignas *FXA: Fibroxantoma atipico
*MORB: Manifestacoes orais benignas *GP: Granuloma piogénico
*AD: Alteracoes dentarias *H: Homem

*EL: Envolvimento linfonodal *M: Mulher

*TTO: Tratamento *MM: Melanoma maligno

*RC: Relato de caso *IM: Idade média

*NI: Nao informado *NM: Nevo melanocitico

Fonte: Elaborada pelos autores.

2.2 Resultados

Foram incluidos 9 artigos publicados entre 2010 e 2025. A maioria consistiu em
relatos de caso clinico, com exce¢do do estudo de Baskurt et al., que realizou revisdo da
literatura acerca do envolvimento da mucosa oral em pacientes pediatricos com xeroderma
pigmentoso. No total, aproximadamente 179 pacientes foram avaliados, incluindo 130

provenientes da revisdo de literatura e os demais descritos nos relatos clinicos individuais.

2.2.1 Aspectos clinicos

Dentre os estudos que informaram o sexo dos pacientes, observou-se 23 individuos
do sexo feminino e 26 do sexo masculino. A faixa etaria variou de 7 a 29 anos nos estudos que
apresentaram mais de um caso clinico. O historico familiar positivo para XP foi relatado em 4
artigos, enquanto a preseng¢a de consanguinidade entre os pais foi descrita em 6 estudos. Alguns
artigos ndo apresentaram essas informacdes.

Dentre as manifestacdes cutdneas mais frequentes, destacaram-se manchas
pigmentadas difusas por toda a pele, além de fotossensibilidade e ressecamento cutaneo. Lesdes
malignas cutaneas, como melanoma, carcinoma espinocelular (CEC) e carcinoma basocelular
(CBC), foram descritas nos estudos de Sadaf et al. e Khatri et al. Carneiro et al. relatou a
presenca de nevo melanocitico. Em relacdo ao comprometimento ocular, 5 artigos
mencionaram fotofobia, e Khatri et al. descreveu casos com a presengca de CEC e melanoma

nos olhos.
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2.2.2 Manifestacoes orais malignas

O carcinoma espinocelular foi o mais frequentemente relatado, presente em 5
artigos, com acometimento de labio inferior (3 casos), borda de lingua (2 casos) e assoalho
bucal (1 caso). O carcinoma basocelular foi descrito em 1 estudo, em regido labial. A revisao
de Baskurt et al. também mencionou fibroxantoma atipico de labio inferior, melanoma de labio
e lingua, angiossarcoma e fibrossarcoma de lingua. Carneiro et al. relatou lesdo leucoplasica
em borda de lingua. 4 artigos nao descreveram malignidades orais. O envolvimento linfonodal
foi relatado apenas na revisdo de Baskurt et al., enquanto os demais estudos ndo apresentaram

essa informagao.

2.2.3 Manifestagoes orais benignas

O granuloma piogénico foi o achado mais frequente, presente em 3 estudos. Atrofia
de lingua foi descrita em 2 artigos e les@o leucoeritroplasica em dorso de lingua foi relatada por
Javanaiah et al. A revisdo de Baskurt et al. mencionou ainda hemangioma em lébio inferior.
Somente o estudo de Sundarraj et al. descreveu de forma sucinta a presenca de manchas
pigmentadas nos labios de seus pacientes avaliados. 3 estudos ndo relataram manifestagdes

orais benignas.

2.2.4 Alteracoes dentarias

Foram descritas céries, abscessos, raizes residuais, gengivite, calculo dentario e
periodontite. Sundarraj et al. relatou mobilidade dentdria associada a perda Ossea severa,

resultando em auséncias dentarias. 6 artigos nao informaram a presenca de alteragdes dentarias.

2.2.5 Tipo de tratamento

Em relagdo ao tratamento, a conduta mais frequente foi a excisdo cirargica das
lesdes malignas, presente em 5 estudos. Como terapias adjuvantes a ressecc¢ao cirurgica, foram
relatadas: reabilitacdo com protese bucomaxilofacial (1), uso de acitretina (1) e quimioterapia
(1). Javanaiah et al. descreveu apenas tratamento odontoldgico de rotina. 2 estudos ndo

informaram a conduta terapéutica adotada.
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2.3 Discussao

Sistemas de reparo de DNA funcionais sdo essenciais para prevenir erros de
replicacdo e o desenvolvimento de neoplasias. Em pacientes com XP, ha defeitos em genes
responsaveis pela codificacdo de proteinas envolvidas nesse processo, incluindo aquelas
associadas a DNA polimerase, que atua na replicacio do DNA danificado pela radiagao
ultravioleta, resultando na formagdo de sequéncias alteradas por meio de polimerases
alternativas (10). Em decorréncia dessas alteragdes, a pele sofre modificagdes progressivas
relacionadas a exposicao a luz, podendo apresentar aspecto clinico normal ao nascimento, mas
evoluindo com danos cumulativos ao longo da vida (6).

Estudos demonstram que o XP esta distribuido em diferentes continentes e grupos,
sem distingdo significativa, apresentando maior prevaléncia no norte da Africa e no Oriente
Médio, regides em que a consanguinidade parental € mais frequente (22). Por se tratar de uma
doenca autossdmica recessiva, ¢ comum a presenga de historico familiar positivo,
especialmente em casos envolvendo irmdos afetados ou relagdes de consanguinidade (5). Além
disso, esse padrao de heranga justifica a ocorréncia semelhante entre individuos do sexo
masculino e feminino (22).

Esses achados estdo em concordancia com os resultados da presente revisdo, na
qual foi observada a presenca de consanguinidade em parte dos estudos analisados, bem como
uma distribuicdo semelhante entre os sexos. O diagnodstico do XP baseia-se nos achados
clinicos, histérico familiar e pode ser confirmado por meio de testes genéticos (5).

As manifestacoes clinicas do XP incluem fotossensibilidade, alteracdes
pigmentares cutineas precoces, lesdes oculares, maior risco de cancer de pele e, em alguns
casos, degeneracdo neurologica (6). Nos estudos analisados na presente revisdo, foram
frequentemente observadas manchas pigmentadas, ressecamento cutineo e fotofobia,
corroborando os achados cladssicos descritos na literatura.

Em pacientes com xeroderma pigmentoso, os canceres de pele mais frequentes
incluem o CEC, seguido do CBC e do melanoma. O risco de desenvolvimento dessas neoplasias
¢ significativamente elevado, sendo aproximadamente 10.000 vezes maior para carcinomas
(CEC e CBC), com inicio cerca de 60 anos mais precoce em relagdo a populagado geral, e 2.000
vezes maior para melanoma, que pode se manifestar aproximadamente 30 anos antes do
habitual (6,23). Esses achados estdo em consonancia com os resultados da presente revisao, na
qual foram observados relatos de neoplasias malignas cutaneas em parte dos estudos analisados,

refor¢ando o elevado potencial carcinogénico da doenga mesmo em pacientes jovens. Além das
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neoplasias mais prevalentes, outros tumores cutaneos, como ceratoacantoma, carcinoma
sebaceo, epitelioma, fibrossarcoma e angiossarcoma, também podem estar presentes (6).

Com relagdo as manifestacdes intraorais, estdo frequentemente associadas o
desenvolvimento de tumores malignos na mucosa bucal, 1abios e lingua (10). Em concordancia
com a literatura, observou-se a presen¢a de neoplasias malignas, com destaque para o
carcinoma espinocelular, especialmente em regides de labio inferior e lingua.

Em individuos normossistémicos, o carcinoma espinocelular oral estd fortemente
associado ao uso de tabaco e alcool. No entanto, em portadores de sindromes hereditarias de
predisposicao ao cancer, como o XP, essa neoplasia pode se manifestar em idades mais precoces
e na auséncia desses fatores de risco, com predilecdo pela lingua, principalmente em pacientes
jovens com menos de 21 anos (24,9).

Além disso, a queilite actinica ¢ uma condicdo frequente nesses pacientes, podendo
resultar em limitagdes funcionais, como dificuldade de abertura bucal, fala, mastigacdo e
higienizagao oral (10). Essas alteracdes favorecem o acimulo de biofilme, contribuindo para o
desenvolvimento de caries e doenca periodontal, achados também observados nos estudos
incluidos na presente revisao.

O manejo de pacientes com xeroderma pigmentoso € bastante amplo, englobando,
principalmente, medidas preventivas. Nesse contexto, a atuacdo do cirurgido-dentista ¢
fundamental, incluindo a realizacao de exames intraorais peridodicos, com inspecao e palpagao
minuciosas, visando a detec¢do precoce de lesdes malignas e potencialmente malignas (12,10).
Essa abordagem ¢ especialmente relevante, considerando os achados da presente revisao, que
evidenciaram a ocorréncia de neoplasias orais e lesdes com potencial de malignizacao.

Em relacdo aos cuidados durante o atendimento odontologico, esses pacientes
apresentam hipersensibilidade aos raios UVA, UVB e UVC, inclusive aqueles provenientes de
fontes artificiais, como as luzes do consultorio (5). Dessa forma, recomenda-se a adogao de
medidas protetoras, como o uso de vestimentas em cores escuras tanto pelos profissionais
quanto pelos pacientes, a fim de minimizar a exposicao a radiacao ultravioleta e reduzir a
reflexdo da luz (25).

Além disso, o uso de fotopolimerizadores e outros dispositivos que emitem luz deve
ser realizado com cautela, uma vez que alguns apresentam pico de emissao em torno de 365
nm, e comprimentos de onda na faixa de 290 a 320 nm possuem potencial carcinogénico em
epitélios normais, sendo ainda mais prejudiciais em pacientes com XP (12). Por fim, € essencial
aimplementagao de protocolos de prevengao, incluindo profilaxia profissional, aplicagdo topica

de fluor e uso de digluconato de clorexidina a 0,12%, com atencdo a escolha de enxaguantes
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com baixo teor alcodlico, devido ao risco aumentado de desenvolvimento de neoplasias nesses
pacientes (10).

Como nao ha cura para o xeroderma pigmentoso, o tratamento baseia-se na remogao
precoce e completa das lesdes malignas, com destaque para o carcinoma espinocelular, que
apresenta comportamento mais agressivo nesses pacientes quando comparado a populagdo
geral (22,26). Esse achado esta em consonancia com os resultados da presente revisao, na qual
a excisdo cirtrgica foi a conduta terapéutica mais frequentemente relatada.

Entretanto, multiplas resseccdes cirurgicas, frequentemente associadas a
tratamentos prévios como a radioterapia, tornam os procedimentos reconstrutivos mais
desafiadores (26). Além disso, alteracdes teciduais, como atrofia, reducao da vascularizagao e
diminui¢do da elasticidade da pele adjacente, comprometem ainda mais a viabilidade das
reconstrugoes (38).

Como consequéncia, esses pacientes frequentemente evoluem com defeitos faciais
extensos e mutiladores. Nesse contexto, a reabilitagdo por meio de proteses bucomaxilofaciais
apresenta-se como uma alternativa terapéutica viavel, especialmente diante das limitacdes das
reconstrugdes cirurgicas, contribuindo para a restauracdo estética, funcional e psicossocial
desses individuos.

Apesar dos achados relevantes, esta revisdo apresenta algumas limitagdes,
incluindo o numero reduzido de estudos disponiveis e a predominancia de relatos de caso, o
que pode restringir a generalizag¢ao dos resultados. Ainda assim, os dados analisados permitem
compreender de forma consistente as principais manifestagdes clinicas e os desafios associados
ao manejo de pacientes com xeroderma pigmentoso. Nesse contexto, os casos clinicos
apresentados neste estudo complementam os achados da literatura, ao ilustrar, na pratica, as
consequéncias das ressec¢des oncologicas e os desafios envolvidos na reabilitagcdo

bucomaxilofacial desses pacientes.
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3 PARTE 2: RELATOS DE CASO

Dois pacientes com XP foram aceitos para tratamento no Nucleo de Defeitos da
Face da Universidade Federal do Ceard (NUFACE/UFC): um jovem de 24 anos, do sexo
masculino e uma mulher de 46 anos, nascidos e residentes no interior do Estado. Os pacientes
apresentavam perdas faciais importantes decorrentes de cirurgias oncologicas: a paciente
perdera todo o pavilhdo nasal (Figura 3), enquanto o jovem rapaz apresentava danos em toda a
hemiface direita, com acometimento do nariz e olho, além de que, ja havia sido reabilitado com
uma protese hemifacial, procurando novamente o atendimento para confec¢do de um novo
dispositivo protético (Figura 4). Outras doencas sist€émicas ndo foram observadas, no entanto,
0 paciente mais jovem ja havia sido submetido a radioterapia como tratamento adjuvante.
Sentimentos de vergonha e autoestima baixa devido a mutilagdo facial eram evidentes, e a
reabilita¢do protética parecia ser uma esperanga de dias melhores para ambos.

Figura 3 - Paciente ap0s ressec¢ao cirtrgica de nariz

Fonte: Acervo NUFACE - UFC.
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Figura 4 - Paciente com extensa perda facial (A), portador de protese antiga

necessitando de nova reabilitagdo (B)

Fonte: Acervo NUFACE - UFC.

O primeiro passo para a confeccdo das proteses faciais foi a obtengcdo de uma
adequada reprodugdo anatomica da é4rea acometida por meio de uma moldagem com
hidrocoloide irreversivel (Hydrogum V, Dentsply, Petropolis, Brasil), suportada por gaze e
gesso pedra tipo II, e posterior vazamento do molde em gesso pedra tipo III (Herostone,
Vigodent, Rio de Janeiro, Brasil). Sobre o modelo de gesso foi adaptada uma camada de cera
n° 7 levemente aquecida (New Wax, Technew, Rio de Janeiro, Brasil), compreendendo toda a
extensao do defeito. A cera foi utilizada como base para a escultura, a qual foi realizada por
incrementos de plastilina (Redelease, Sao Paulo, Brasil) (Figuras 5 e 6). Os acidentes
anatomicos foram cuidadosamente restaurados, considerando-se pontos e linhas de referéncia
da face. Apos a obtengdo da pecga esculpida, realizou-se a texturizagdo da superficie com uso
das cerdas de escovas dentais, prova clinica e aprovagao do resultado pelos pacientes. Seguiu-
se o procedimento de selecdo da cor base do silicone médico (A 2200, Factor II, Arizona, EUA),
por meio da mistura de pigmentos artificiais (FI-SK, Factor II, Arizona, EUA) e flocking pelo
método das tentativas (acerto e erro) de acordo com a tonalidade da pele dos pacientes (Figura
7). Posteriormente, executou-se o procedimento de inclusdo em mufla utilizando o proprio
modelo de trabalho, seguido da abertura do molde e eliminacdo do padrdo de escultura, e
posterior prensagem do silicone com espera da polimerizacdo quimica por 12 horas. Apos a
desinclusdo, remo¢dao de rebarbas de silicone e limpeza das proteses, realizou-se a

caracterizacdo extrinseca de acordo com todas as nuances da pele dos pacientes por meio da
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mistura de pigmentos artificiais extrinsecos (FE-1999, Factor II, Arizona, EUA) (Figuras 8 e
9). Ao final da sessdo de caracterizagdo, repassaram-se as orientagoes de uso de adesivo (Pros-
Aid, Factor II, Arizona, EUA), higienizacdo ¢ manipulacdo da prdtese no dia-a-dia pelos
pacientes (Figuras 10 e 11).

Figuras 5 e 6 - Confeccdo de base em cera 7 com posteriores incrementos de

plastilina

Fonte: Acervo NUFACE - UFC.

Figura 7 - Caracterizagdo intrinseca, selecdo de cor do silicone

Fonte: Acervo NUFACE - UFC.
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Figuras 8 e 9 - Caracterizacdo extrinseca e reproducdo das particularidades de cada

paciente

Fonte: Acervo NUFACE - UFC.

Figuras 10 e 11 - Aspecto final das proteses faciais instaladas

Fonte: Acervo NUFACE - UFC.

3. 1 Discussao clinica

Pela complexidade da doenca, faz-se necessario um acompanhamento e tratamento

multidisciplinar. Os dois pacientes reportados neste trabalho eram adultos jovens de 24 e 46
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anos, residentes da zona rural, com historico de exposi¢ao solar durante longos periodos e sdo
acompanhados por equipe interdisciplinar em um hospital de referéncia da cidade.

Para a restauragdo de deformidades na face, a escolha da abordagem depende da
extensdo e localizacdo do defeito e da qualidade e quantidade de tecido de suporte disponivel.
As reconstrugdes cirurgicas com enxertos de tecidos autdgenos parecem ser a preferéncia, ja
que geralmente apresentam resultados satisfatorios. Contudo, essas intervencdes sao
desafiadoras (27), especialmente em pacientes submetidos a radioterapia, ou que apresentem
riscos sistémicos (28). Com isso, a reabilitacdo protética pode ser uma opgao vidvel no
tratamento de pacientes com defeitos faciais, especialmente aqueles com XP, pois elimina a
necessidade de multiplas cirurgias e facilita o0 acompanhamento das lesdes de pele (27).
Ademais, a influéncia das proteses faciais na qualidade de vida ¢ alvo de diversos estudos, com
impacto positivo na saude psicoldgica e satisfacdo dos individuos (29).

No passado, a retencdo das proteses extraorais era realizada com elasticos e
armagoes de oOculos, o que causava desconforto ou até constrangimento ao paciente (30).
Diversas inovagdes no campo das reabilitagdes protéticas ocorreram no final dos anos 70 com
a introducao dos implantes osseointegrados (29). As proteses retidas por adesivos sao uma outra
op¢ao e apresentam menos complicacdes diante das implanto-retidas, principalmente em
pacientes irradiados. No entanto, possuem desvantagens por permitirem menor estabilidade e
retencao, especialmente durante a transpiragdo ou tosse/espirro (31). Em pacientes com XP,
especialmente aqueles submetidos a radioterapia, a retengdo por adesivo € preferivel, visto que
os tecidos que recebem radiagdo sdo hipovascularizados, o que pode dificultar a
osseointegracao dos implantes, ja que o menor trauma durante a colocagao pode desencadear
uma osteorradionecrose (32). A paciente que foi reabilitada com prdtese nasal ndo teve
problemas com a retengdo da protese, pois a extensdo da mesma era pequena e a area de
colagem era satisfatoria. Contudo a protese de hemifacial ficou bastante pesada devido a
espessura e extensdo exigidas, havendo a necessidade de uma ampla area de colagem e
quantidade de adesivo.

Para que o tratamento com proteses faciais seja duradouro, a limpeza didria da
protese e da pele adjacente ¢ essencial, mantendo a area livre de detritos secos, evitando
inflamagdes e infeccdes. Devido a porosidade das proteses de silicone, a superficie do material
¢ facilmente colonizada e infectada por Candida albicans. Em pacientes com XP, apesar da
fotoprotecao ser indispensavel por auxiliar no controle da doenca (33), os pacientes sdo
encorajados a aplicar protetores solares apenas na pele, evitando atingir a protese (34). Para

limpeza da prétese, a utilizagdo de 4gua e sabdo neutro como método principal e o uso de
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clorexidina e perdxido de hidrogénio como métodos adicionais se mostram eficazes. Para os
tecidos adjacentes, recomenda-se a remog¢ao da protese antes de dormir para evitar trauma e
contaminacao noturna por bactérias e fungos, além disso, a higiene dos tecidos receptores ¢
essencial, com destaque para superficies mucosas, em que ¢ recomendado a limpeza com
solugdo fisiologica ou dgua morna pelo menos 3 vezes por dia (35).

Desafios adicionais foram enfrentados durante o tratamento dos pacientes com XP
mostrados neste trabalho. O isolamento para prote¢do da pele com isolante hidrossoluvel antes
da moldagem facial com alginato ¢ importante, pois a superficie ¢ mais sensivel e com areas
ulceradas. A fase de escultura e provas clinicas deve ser feita com cautela, evitando traumas na
pele e desviando a margem da protese de estruturas ulceradas onde a possibilidade de colagem
estaria dificultada pela maior umidade da pele. Um outro aspecto desafiador € a caracterizagao
estética da protese, pois hd uma necessidade de reproducdo de uma superficie protética mais
escura, muito texturizada, com sinais e pintas escurecidas e até cicatrizes cirurgicas. Com efeito,
a autoestima baixa e o sentimento de vergonha da propria face foram muito evidentes nos

pacientes tratados, mostrando a necessidade de um acompanhamento interdisciplinar.
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4 CONCLUSAO

O Xeroderma Pigmentoso ¢ uma condicdo genética rara associada a elevada
predisposicdo ao desenvolvimento precoce de neoplasias, especialmente em regides
fotoexpostas, incluindo estruturas da cavidade oral. A presente revisdo evidenciou que as
manifestagcdes orais estdo frequentemente relacionadas a ocorréncia de lesdes malignas, com
destaque para o carcinoma espinocelular, além de alteragdes bucais, como presenca de calculo,
caries, gengivite e periodontite, que podem comprometer a satide oral e a qualidade de vida
desses pacientes.

Diante desse cendrio, o cirurgido-dentista desempenha papel fundamental no
diagnostico precoce, no acompanhamento continuo ¢ na ado¢do de medidas preventivas,
considerando as particularidades do atendimento a esses individuos. Além disso, as ressec¢des
cirurgicas recorrentes, necessarias para o controle das neoplasias, frequentemente resultam em
defeitos faciais extensos, que impactam diretamente nos aspectos funcionais, estéticos e
psicossociais.

Nesse contexto, a reabilitacio bucomaxilofacial se mostra uma alternativa
terapéutica eficaz, contribuindo para a restauracdo da fun¢do e da estética facial, bem como
para a reintegragao social dos pacientes. Os casos clinicos apresentados reforcam esses achados,
ao evidenciarem, na pratica, os desafios envolvidos na reabilitacdo protética, desde o
planejamento até a execucdo e manutengdo das proteses.

Por fim, destaca-se a limita¢do de estudos sistematizados sobre o tema, com
predominancia de relatos de caso, o que reforca a necessidade de novas pesquisas que ampliem
o conhecimento acerca das manifestagdes orais e das abordagens reabilitadoras em pacientes

com xeroderma pigmentoso.
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