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INTRODUCAO

A picnodisostose (PYCD) é uma displasia 6ssea de transmissao genética autossomica recessiva, proveniente da formacao

defeituosa da enzima catepsina K, encontrada em osteoclastos,
esclerose, fragilidade e maior predisposicao a infeccao e a fraturas?.

0 que altera a remodelacao e aumenta a densidade Ossea,

Clinicamente observa-se baixa estatura, bradidactilia, micrognatia, retardo na erup¢cao e anomalia na anatomia dos dentes assim

como fechamento tardio das fontanelas ©’.

As caracteristicas clinicas e radiologicas constituem a base para diagnostico, o diagnostico precoce, pode proporcionar um

planejamento terapéutico mais apropriadaZ.

OBJETIVO '

O presente trabalho objetiva abordar de forma cientifica atual
sobre a PYCD, bem como os cuidados e manejos durante o
tratamento médico dentario, em especial o cirurgico, assim
como verificar se ha relacao entre a sindrome da PYCD e a
susceptibilidade ao surgimento de patologia dos ossos
gnaticos, correlatar e discutir um relato de caso.

'REVISAO DE LITERATURA

Portadores da PYCD tém, geralmente, desenvolvimento mental
e sexual normais, e caracteristicamente nao apresentam anemia
ou compressao de feixes nervosos. Nao possuem alteracoes
sistémicas relevantes. Apesar de haver uma reducao do espaco
medular, o sistema hematopoiético é ativo o que nao confere a

esses pacientes a possibilidade de desenvolver anemia aplastica
7/

" RELATO DE CASO

Paciente K. C. A., leucoderma, 19 anos de idade, género
feminino com Sindromde de PYCD.
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2- (a) Radiografia panoramica para diagnostico da lesao 0ssea em
mento; (b, ¢) imagens da lesao com diagnostico definitivo de cisto
dentigero; primeira lesao em 2002.
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3- (a) Radiografia panoramica para diagnostico da lesao 6ssea em
mento com deslocamento dos dentes, regiao que fol removido o
cisto dentigero anteriormente; (b) imagem do histopatologico da
bidpsia incisional da lesdo apresentou diagndstico sugestivo de
lesao central de celulas gigantes; segunda lesdo em 2008.

Consideracoes Finais

Na literatura sao poucos os trabalhos disponiveis os quais nao
fazem associacoes entre as lesdoes nos 0ssos gnaticos

desenvolvidas pela doente e a sindrome;

A PYCD é uma sindrome que nao tem cura e que apresenta
repercussoes orais, portanto o Médico Dentista deve buscar

conhecé-la para atuar de forma adequada;

No caso relatado o acompanhamento deve ser feito por toda
vida, o que visa monitorar o surgimento de novas lesoes e

efetuar o tratamento adequado.
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4- Reabilitacao protética apos a enucleacao, curetagem e
osteotomia periféerica com exodontias dos dentes envolvidos na

lesao, em 20009.

5- (a) Radiografia panoramica para diagnostico das lesdoes 0ssea
(1, 2 e 3); 5-b e 5-c Imagens das biopsias excisionails da lesao de
numero 1 e 2 respectivamente, resultado histopatologico da 1 é
lesao fibro-ossea benigna; a 2 nao tem resultado histopatologico e
a 3 nao fol biopsiada, 2012.

Discussao

A doente nao apresentou quadro de infeccao no pos operatorio
imediato e mediato em dez anos de acompanhamento. O suporte
da antibioticoterapia teve como fim neutralizar a ocorréncia da
osteomielite.

Apesar de haver lesoes distintas em diferentes periodos neste caso,
nao ha aparentes relatos na literatura sobre pacientes sindromicos
apresentarem lesoes variadas em o0ssos gnaticos, o que confere
singularidade e particularidade ao relato, assim como expressa a
necessidade de haver maior acervo literario na tentativa de agrega

informacoes novas a cerca desta sindrome e seus potenciais riscos.
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