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RELATO DE CASO

Assisténcia multiprofissional em unidade de

terapia intensiva ao paciente portador de sindrome

de Prader-Willi: um enfoque odontolégico

Multidisciplinary care in the intensive care unit for a patient

with Prader-Willi syndrome: a dental approach

RESUMO

A sindrome de Prader-Willi (SPW)
¢ uma doenga neurocomportamental
genética que afeta o desenvolvimento
da crianga, resultando em obesidade,
estatura reduzida, hipotonia, distir-
bios enddcrinos e déficit cognitivo que
podem comprometer a integridade da
cavidade oral. O presente estudo tem
como finalidade apresentar um caso de
paciente branco, masculino, 15 anos
de idade portador da referida sindrome
cujo exame clinico intra-oral evidenciou
presenca de placa bacteriana, gengivite,
ma-oclusio, salivacio viscosa e multi-
plas lesdes ulceradas em ldbio, mucosa
jugal, gengiva inserida, dorso e ventre
lingual e lesdes papulares ulceradas em
borda lateral da lingua. Apés realizacio

de bidpsia excisional, foi constatada a
presenca de lesao herpética em cavidade
oral e lesdes cutineas tipicas do herpes
que foram associadas a possivel causa de
encefalite herpética. Assim, observou-se
que grande parcela dos efeitos deletérios
da SPW podem ser amenizados com o
diagnéstico correto e intervencdes tera-
péuticas e educacionais precoces, sendo
importante a atuagio de uma equipe
multiprofissional integrada e o desenvol-
vimento de protocolos assistenciais para
melhor manejo dos pacientes portadores
da sindrome de Prader-Willi.

Descritores: Sindrome de Prader-Willi;
Herpes simples; Assisténcia odontoldgica
para pessoas com deficiéncias; Obesidade
morbida; Deficiéncia intelectual; Terapia
intensiva; Relatos de casos

INTRODUCAO

A sindrome de Prader-Labhart-Willi ou simplesmente sindrome de Prader-Willi
(SPW) foi relatada pela primeira vez em 1956 pelos autores que lhe emprestam a
noémina. Desde entdo, mais detalhes sobre suas caracteristicas tem sido reportados
na literatura sendo caracterizada principalmente por hipotonia neonatal grave, al-
teragoes dismorficas, retardo do desenvolvimento fisico e cognitivo, hiperfagia pre-
coce, obesidade, alteragoes do sono, distirbios psiquidtricos e comportamentais,
déficit de crescimento e hipogonadismo, com taxa de incidéncia na populagio va-
riando de 1:15 000 a 1:50 000 nascidos vivos independentemente do género, raca
ou condigio social.' E considerada uma desordem neurocomportamental genéti-
ca complexa por alteragio da estrutura gendémica do cromossoma 15q11.2-q13.2%

Entre as manifestacoes orais da sindrome, destacam-se a presenca de hipoplasia
de esmalte, cdrie rampante, taurodontismo, atraso na erup¢ao dentdria, dentes ex-
cessivamente desgastados, hipotonia facial resultando em md oclusio grave, acimu-
lo de biofilme, gengivite, infecgoes fingicas por Candida albicans, lingua geografica
e lesoes de pele.*”

Ao nascer, o bebé portador da SPW geralmente apresenta dificuldade de suc¢io,
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resultado da hipotonia dos musculos faciais. Por volta dos 2
a 4 anos de idade, a crianca comega a desenvolver problemas
comportamentais e um apetite insacidvel (hiperfagia) atribui-
dos provavelmente a uma anomalia no hipotdlamo, principal
6rgao regulador dessas fungoes.>?

A SPW apresenta aspectos de interesse odontolégico, haja
vista que estd associada a distirbios endécrinos e compor-
tamentais que associadas a4 diminui¢io da secrecao salivar,
podem ser causa de aumento da susceptibilidade a lesoes e
infecgbes na mucosa oral.?)

Bailleul-Forestier et al., ressaltam a importancia do inicio
precoce do acompanhamento por uma equipe multidiscipli-
nar para prevengio de complicagoes decorrentes da SPW.® E
fundamental que o cirurgiio-dentista da equipe tenha conhe-
cimento dos fatores que predispdem o desenvolvimento de
lesGes orais oportunistas decorrentes de infecgoes bacterianas,
fngicas e virais, como o herpes simples.

Considerando a relevancia do tema é objetivo desse traba-
lho destacar a importancia do acompanhamento interdisci-
plinar no cuidado de pacientes portadores de SPW por meio
de um caso clinico.

RELATO DE CASO

Paciente do género masculino, branco, 15 anos de idade,
admitido no Pronto Atendimento Médico do Hospital Uni-
versitdrio da Universidade Federal de Mato Grosso do Sul,
apresentando dispnéia e tosse mucopurulenta. A mae infor-
mou que o paciente era portador da Sindrome de Prader-
-Willi, pouco cooperativo, acamado, irritava-se facilmente e
estava fazendo uso regular de Sibutramina, Haloperidol e Le-
vozine” com acompanhamento ambulatorial. Relatou virias
internagoes do filho por pneumonia aspirativa. Como altera-
¢oes no exame fisico de admissao identificou-se cianose pe-
riorbicular, desconforto respiratdrio, taquipnéia com sibilos a
ausculta e obesidade mérbida (190 kg) (Figura 1).

Ao exame dlinico intra-oral inicial, notou-se presenca de
todos os dentes, com grande quantidade de placa bacteriana,
gengivite, ma-oclusio, saliva viscosa e presenca de raiz residu-
al do dente 27 (Figura 2). Feito o diagnéstico de pneumonia
aspirativa, permaneceu internado por 16 dias na enfermaria,
sendo tratado com ceftriaxona e clindamicina, além de uso t4-
pico de digluconato de clorexidina 0,12% como coadjuvante
da higiene oral, o qual foi mantido para uso domiciliar apds
alta hospitalar conforme orienta¢io da equipe odontoldgica.

Dois dias ap6s a alta hospitalar, o paciente foi readmiti-
do, com rebaixamento do nivel de consciéncia (Glasgow 6),
ciandtico, com grande quantidade de restos alimentares em
cavidade oral. Apresentou parada cardiorrespiratéria, trismo
e convulsoes, realizaram-se as manobras de ressuscitagio car-
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Figura 1 - Aspecto clinico do paciente portador da sindrome

de Prader-Willi.

Figura 2 - Aspecto clinico da cavidade oral previamente a

intubacgio orotraqueal apresentando gengivite generalizada,
restos alimentares, apinhamentos dentais (setas).

diorrespiratéria cerebral por aproximadamente 5 minutos,
com sucesso. O paciente foi encaminhado & unidade de tera-
pia intensiva (UTT) em ventilagao mecinica com diagndstico
de choque séptico secunddrio a pneumonia hospitalar. Foi
instituido tratamento de suporte ventilatério e hemodinimi-
co, ressuscitacio volémica, noradrenalina, ceftazidima, seda-
G40 e analgesia com midazolam e fentanil. Associado ao cui-
dado médico e fisioterdpico o paciente foi avaliado pela equi-
pe odontolégica da UTT que confirmou as alteracoes orais
da internagdo anterior e iniciou os cuidados especializados.
No 4° dia da internagio foram observadas intimeras tlceras
rasas de leito eritematoso, halo esbranquicado e bordas eleva-
das em ldbio, mucosa jugal, gengiva inserida e dorso lingual e
lesoes papulares ulceradas em borda lateral da lingua (Figura
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3), sendo realizada, no 8° dia da internagio, bidpsia a beira
do leito (Figura 4) que evidenciou as caracteristicas descritas
na figura 5, confirmando o diagnéstico de herpes simples (4l-
cera herpética) sem malignidade no 13° dia de internagio.
Também foram observadas lesoes na regido do manbrio es-
ternal e lesdes de didmetros imprecisos na regiao de subcldvia
esquerda cujo diagndstico inicial foi de lesao traumadtica e,
somente tardiamente, considerou-se o diagndstico de herpes
simples cutaneo (Figura 6).

O paciente foi tratado, empiricamente, com aciclovir po-
mada tdpica em orabase com boa evolugio das lesoes herpé-
ticas orais. As lesdes cutineas foram consideradas de origem
traumdtica e tratadas através limpeza com solugio fisioldgica
seguida de aplicagio de clorhexedine em solugdo alcodlica.
No entanto, a evolu¢io do paciente foi insatisfatdria nos dias
seguintes a realizacdo da bidpsia, com piora do quadro neu-
rolégico, aprofundamento do coma, rigidez de nuca, sinal de
Babinski bilateral além de episddio de convulsao tonico-clo-
nica generalizada, levantando a hipétese diagndstica de ence-
falite herpética no 13° dia da internagio. Foram solicitados
tomografia computadorizada de crinio e exame do liquido
cefalorraquidiano, que por impossibilidade técnica nao pu-
deram ser realizados devido ao excesso de peso do paciente.
Apesar do tratamento instituido, incluidos o suporte hemo-
dinimico e respiratério, uso de antibiético, antiftingico, vaso-
constrictor, analgesia e sedagio, além de suporte nutricional,

Figura 3 - Aspecto clinico das lesdes herpéticas em dorso e
borda lateral de lingua.

MM -

Figura 4 - Presenga de leses herpéticas em pele (setas).

Setti ]S, Pinto SE, Gaetti-Jardim EC,
Manrique GR, Mendonga JCG

Figura 5 - Limina préria composta por tecido conjuntivo denso
com infiltrado inflamatério misto de neutrdfilos e linfécitos
entremeados a material eosinofilico. Presenca de células
epiteliais com degeneracao balonizante, acantélise, micleo claro
e aumentado compativel com inclusées virais, (HE, 1000x).

e : . e

Figura 6 - Aspecto macroscépico de lesao removida de dorso

lingual.

fisioterdpico e odontoldgico, o paciente foi a dbito no 14° dia
de internacio.

DISCUSSAO

A presenca de um cirurgido-dentista em UTI ¢ sugerida
como forma de tentar solucionar os problemas enfrentados
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na manutengio da satde oral e no tratamento de patologias
bucais. Isso ¢ especialmente importante para os pacientes
portadores de necessidades especiais, hospitalizados e que
requerem cuidados intensivos por possuirem maiores riscos
de colonizagbes por microrganismos, em especial na cavidade
oral por encontrar-se em intimo contato com tubos, cadargos
para fixagao, afastadores bucais, entre outros. Soma-se a isso
a deficiéncia na auto-limpeza da cavidade oral caracteristica
do paciente critico, jé que esta é provocada pela fala, mas-
tigacdo de alimentos e adequada produgio de saliva. Como
esses mecanismos de defesa no estdo presentes, o resultado
¢ 0 acimulo de biofilme na cavidade oral e colonizacio da
orofaringe por microrganismos nosocomiais responsaveis,
por exemplo, pela pneumonia nosocomial. ¥

Segundo Aratjo et al., técnicas de higiene oral sio por vezes
negligenciadas pela equipe de enfermagem por nio serem con-
sideradas procedimentos prioritdrios para os pacientes criticos.
Até mesmo a avaliagdo da orofaringe ¢ tida como um proce-
dimento com alto grau de dificuldade para ser realizada em
pacientes intubados sob ventilagio mecanica.” No entanto,
evidéncias cientificas comprovam que a higiene oral com antis-
sépticos como a clorexidina é capaz de prevenir a instalagio de
quadro infeccioso da cavidade bucal e seu avango para o trato
respiratdrio, pois sua principal fun¢do é prevenir a proliferagao
bacteriana, reduzindo a incidéncia de pneumonia associada a
ventilagio mecinica.” Nao foram demonstrados efeitos cola-
terais do seu uso, sendo considerada segura e bem tolerdvel.®

No caso apresentado, a presenca de uma higiene bucal
precéria vem ao encontro as condigoes sistémicas do paciente.
Embora haja poucos relatos das condi¢oes bucais na SPW,*?
o déficit cognitivo e de auto-cuidado associados ao disttirbio
comportamental do paciente, evidenciados pela ma higiene
oral prévia (Figura 2) e pela falta de acompanhamento multi-
disciplinar precoce, podem ter contribuido para o avango da
doenga oportunista.

As caracteristicas clinicas do paciente e das lesoes encon-
tradas na lingua levaram a hipétese diagndstica do herpes
bucal, com diagnéstico tardio devido a dificuldade de obten-
¢do de informagio da evolugio do quadro clinico do pacien-
te através da familia. O herpes configura-se como uma das
infecgbes humanas mais comuns, cujas manifestagdes mais
graves podem ocorrer entre neonatos e individuos imuno-
comprometidos.”’ De fato, nesses pacientes, as manifestagoes
causadas pelo herpes podem variar de formagoes vesiculares
limitadas as regides orofacial e genital até a disseminagio em
pele e mucosas, com acometimento do sistema nervoso cen-
tral (SNC), deixando sequelas em grande parcela de suas viti-
mas,"” como descrito no caso apresentado.

As manifestacdes do herpes bucal do caso relatado foram
associadas a possivel disseminagao neuroldgica, uma vez que
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o virus do herpes ¢ neurotrépico, sugerindo a hipétese de
encefalite herpética como causa (porém nio confirmada) do
6bito do paciente. A hipétese diagndstica de encefalite her-
pética foi levantada e fortalecida pela associagio das lesoes
orais e cutineas apresentadas acrescidas do aparecimento de
sinais sugestivos de comprometimento do sistema nervoso
central: rebaixamento do nivel de consciéncia, rigidez de
nuca, sinal de Babinski e convulsio tonico-clonica genera-
lizada, que, entretanto, nio pode ser confirmada. Isso nos
leva a afirmar que a avaliagio clinica odontoldgica realizada
por um cirurgido-dentista capacitado e integrado a equipe
interdisciplinar assistencial da UTT em um trabalho con-
junto com as inimeras especialidades que assistem o pa-
ciente é essencial e complementar, principalmente no que se
refere ao cuidado de pacientes hospitalares com problemas
de satde bucal ou que tenham seu quadro agravado pela
associagio desses problemas, como portadores de sindromes
e pacientes em coma.

Nesse caso o responsivel pelo diagndstico da infecgao
viral herpética apresentada pelo paciente foi o trabalho do
cirurgido-dentista presente na UTT e atento as diversas mani-
festagoes clinicas que esses pacientes podem apresentar.

CONCLUSAO

Intmeras doengas podem ter seus sintomas minimizados
pela associagio da triade: diagndstico correto, intervengoes
terapéuticas e educacionais precoces e atendimento multi-
profissional em conjunto que contemple a presenca do cirur-
gido-dentista, integrando-o a equipe. A Sindrome de Prader-
-Willi apresenta aspectos de interesse odontolégicos ji que
seus distirbios enddcrinos e comportamentais associam-se
em grande parte a efeitos deletérios para a cavidade oral; por
sua vez as afecgoes orais podem ser causa de surgimento e/ou
agravamento da condi¢ao clinica apresentada. Nesse sentido,
¢ imperativo o desenvolvimento de protocolos assistenciais e
a realizagao de mais estudos a fim de conduzir o manejo dos
pacientes portadores da SPW com maior clareza e melhores
resultados.

ABSTRACT

Prader-Willi syndrome is a genetic neurobehavioral disease
affecting children’s development and resulting in obesity,
reduced height, hypotonia, endocrine disorders and cognitive
deficits, which may impair oral integrity. This study aims to
report on a case involving a white male 15-year-old patient
with Prader-Willi syndrome whose oral examination revealed
bacterial plaque, gingivitis, poor occlusion, viscous salivation
and multdiple lip, jugal mucosa, inserted gum and tongue
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ulcerations. An excision biopsy revealed oral ulcerations
typical of herpes, which were considered to be likely to
correlate with herpes encephalitis. This result demonstrates
that a large portion of the deleterious effects of Prader-Willi
syndrome can be attenuated by appropriate diagnosis and early
therapeutic intervention, highlighting the role of an integrated

Setti ]S, Pinto SE, Gaetti-Jardim EC,
Manrique GR, Mendonga JCG

multidisciplinary team in the development of therapeutic
protocols for Prader-Willi syndrome patients.

Keywords: Prader-Willi syndrome; Herpes simplex; Dental
care for person with disabilities; Morbid obesity; Intellectual
disability; Intensive care; Case reports
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