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RESUMO

A Fibromatose Gengival Hereditaria (FGH) é descrita como uma condic&o bucal rara, clinicamente manifestada
por um crescimento lento, progressivo, difuso e benigno dos tecidos gengivais. Alguns autores defendem a
hipdtese de o aumento gengival ser transmitido por um gene autossémico dominante, porém outros mostram
que a FGH parece ser transmitida por um gene autossémico recessivo, em que pessoas ndo afetadas transmi-
tem essa anormalidade a seus descendentes. O modo de transmisséo hereditaria parece ser autossomico
dominante, relacionado ao cromossomo 2p21. A FGH pode se manifestar, de um modo geral, em duas situa-
¢Oes diferentes: a primeira, quando o crescimento exagerado da gengiva constitui a Unica alteracdo patoldgica
clinicamente observavel, e a segunda, quando a fibromatose gengival € uma das alteragdes que se manifesta
associada a outras patologias sistémicas, como o retardo mental, a epilepsia, a hipertricose e a surdez pro-
gressiva. Através de uma revisao da literatura, este trabalho buscou elucidar todas as suas caracteristicas,
objetivando facilitar sua identificacdo, tratamento e controle.

Descritores: fibromatose gengival, autossomico dominante, autossémico recessivo.

ABSTRACT

Hereditary gingival fibromatosis (HGF) is described as a rare oral condition, clinically manifested by a slow,
progressive and benign enlargement of gingival tissues. Some authors support the hypothesis that HGF is
transmitted by an autosomal dominant gene, while others think that HGF seems to be transmitted by an
autosomal recessive gene, when non-affected subjects transmit this abnormality to their descendants. The
hereditary transmission mode seems to be an autosomal dominant inheritance related to the chromosome
2p21. In general, HGF can be observed in two different clinical situations: the first, when the exaggerated
growth of the gingiva constitutes the only clinical pathological alteration observable and the second, when
gingival fibromatosis associates with other systemic conditions, such as mental retardation, epilepsy,
hypertrichosis and gradual deafness. The aim of this study was to review the literature on hereditary gingival
fibromatosis and describe its characteristics to enable the diagnosis, treatment and control of this disease.

Descriptors: gingival fibromatosis, autosomal dominant, autosomal recessive.
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INTRODUCAO

A Fibromatose Gengival Hereditaria (FGH) foi
descrita primeiramente por Gross, em 1856. A partir
deste relato, inimeros outros trabalhos tém procura-
do caracteriza-la clinica, microscépica, bioquimica e
geneticamente. Entretanto, de acordo com
JORGENSON & COCKER (1974), os resultados desses
estudos séo controversos.

A FGH é caracterizada pelo aumento excessi-
vo de volume da gengiva marginal, bem como das
papilas interdentais e gengiva inserida. E uma condi-
¢ao rara em que ha predisposi¢éo genética para al-
guns pacientes, enquanto que, em outros, ndo existe
ligacdo genética aparente. Pode aparecer simples-
mente como um achado isolado ou associada com
varias sindromes hereditarias. Exibe tanto o padrao
autossdmico dominante quanto o recessivo, em que
tal caracteristica pode ser observada clinicamente
pela possibilidade de individuos ndo afetados gera-
rem filhos acometidos por tal condi¢@o. Ocorre prin-
cipalmente na infancia e juventude. Muitas vezes, esta
correlacionada com a erupcao dos dentes deciduos
e permanentes, podendo provocar falha ou atraso
na erupc¢ao destes. (CARRANZA & NEWMAN, 1987;
REGEZZI & SCIUBBA, 1991; NEVILLE et al., 1998;
SCULLY et al., 1996; LINDHE et al., 1999; WILSON &
KORNMAN, 2001)

Possui diversas denominacdes diferentes des-
critas na literatura, sendo designada como gengivoma,
epulides mualtiplos, gigantismo da gengiva,
macrogengiva congénita, gengivite hipertréfica,
hipertrofia da gengiva, gengivite hipertréfica crnica,
fiboroma simétrico do palato e hiperplasia familial
(LABAND et al., 1964), ou ainda, gengivomatose,
elefantiase gengival, fibroma difuso da gengiva,
elefantiase familiar, fiboromatose idiopatica, hiperplasia
gengival hereditaria e fibromatose familiar congénita.
(CARRANZA & NEWMAN, 1987).

E uma doenca que afeta somente uma em cada
750.000 pessoas (CANAVARROS et al., 2001). Segun-
do VALENTE et al. (2004), a FGH é um crescimento

lento, progressivo, difuso e benigno dos tecidos
gengivais que resulta no recobrimento parcial ou total
dos dentes pela gengiva hiperplasica queratinizada,
incorrendo em graves transtornos estéticos e funcio-
nais para o paciente acometido por tal condigdo. Ge-
ralmente sdo observadas areas de pigmentacéo
melanica, compativeis com o biotipo do paciente. Pode
ainda ocorrer uma predisposicéo para a formacéo de
bolsas periodontais patolégicas em virtude da
higienizacdo bucal dificultada, casos em que a
hiperplasia gengival assume uma maior gravidade,
favorecendo a instalagdo de periodontopatias inflama-
torias crénicas.

A analise radiografica dos casos de FGH
comumente apresenta reabsorcdes 6sseas generali-
zadas e presenca de lesdes cariosas extensas. Cal-
culos salivares e drenagem de pus podem aparecer
em toda boca. O quadro histolégico de uma
fibromatose gengival é fundamentalmente igual ao
de uma hiperplasia fibrosa. Caracteriza-se por teci-
do epitelial estratificado pavimentoso queratinizado,
hiperplasico, cujas cristas interpapilares dispdem-se
de maneira digitiformes com tecido conjuntivo
(subjacente ao tecido epitelial) rico em fibroblastos
e fibras colagenas dispostas em vérias diregdes.
(CANAVARROS et al., em 2001)

Algumas sindromes tém a FGH como um com-
ponente diagnostico. A doenga mais comum associa-
da a fibromatose € a Hipertricose (pélos do corpo
bastante aumentados). A oligofrenia, a epilepsia, o
retardo mental, a dificuldade de aprendizagem, as
anomalias esqueléticas e a esplenomegalia geralmente
estdo presentes. Surdez sensorioneural e progressi-
va, hipotireoidismo, condrodistrofia e deficiéncia do
horménio do crescimento foram associadas. A FGH
generalizada costuma associar-se ao hirsutismo. Ha,
contudo, diversas sindromes incomuns ou raras des-
critas, tais como: Zimmemann-Laband, Murray-
Puretic-Drescher (Fibromatose Hialina Juvenil),
Rutherfurd, Hamartoma Mdltiplo e as sindromes de
Cross e de Cowden. (NEVILLE et al., 1998)
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O tratamento da FGH é cirdrgico, embora
exista controvérsia a respeito da época da inter-
vencao e em relagdo a conduta a ser tomada quanto
aos dentes envolvidos. O acompanhamento se faz
necessario, pois existe a possibilidade de
recorréncia, principalmente quando dentes séo
mantidos na cavidade bucal. Um programa rigoro-
so de higiene bucal deve ser instituido.
(CANAVARROS et al., 2001)

O objetivo deste trabalho foi revisar a literatu-
ra a respeito da FGH, buscando as melhores alterna-
tivas para facilitar sua identificagdo, diagnostico
diferencial, tratamento e controle, enfatizando suas
caracteristicas clinicas, biomoleculares e génicas, para
explicacdo do fendmeno descrito como heranca
autossdmica dominante ou recessiva, marcado pelo
acumulo de colageno intersticial, justificando o aumen-

to volumétrico das gengivas.

REVISTA DA LITERATURAE DISCUSSAO

Conforme MARTELLI-JUNIOR et al. (2000), a
fibromatose gengival, termo genérico usado clinicamen-
te para identificar um aumento do volume da gengiva
provocado pelo acimulo de grandes quantidades de
colageno, é classificada em iatrogénica, idiopatica, in-
flamatoria, medicamentosa e hereditéria. A fiboromatose
gengival de carater hereditario é denominada de
Fibromatose Gengival Hereditaria (FGH).

De acordo com CARRANZA & NEWMAN (1987);
LASCALA & MOUSSALI (1995), o aumento gengival
decorrente da FGH, em contraste com a hiperplasia
induzida pela fenitoina, afeta, além da gengiva inserida
e das papilas interdentarias, a gengiva marginal, de-
vendo este fato ser um importante auxilio no seu di-

agnostico diferencial. (Figura 1)

Figura 1: FGH generalizada em um paciente do sexo
feminino com 11 anos de idade (exame clinico
inicial). O crescimento gengival ndo estava
relacionado a sindromes ou a qualquer outro
problema de ordem sistémica. Constatou-se a
retencdo de alguns dentes deciduos, com auxilio
de radiografia panoramica. Esses mesmos
elementos dentarios erupcionaram apods a
realizag&o das cirurgias corretivas.

O mecanismo genético que define a hereditari-
edade ainda ndo esta completamente elucidado, sabe-
se do envolvimento de alguns genes, em estudos
realizados nas familias que manifestavam as doen-
cas. BOZZO et al. (1994); HART et al. (1998, 2000),
identificaram o gene responsavel pela FGH no
cromossoma 2p21-2p22.

MAIA et al. (2001), analisando a expressao
fenotipica da FGH, classificaram arbitrariamente a
severidade da doenca nos pacientes afetados em
graus I, 1l e I1l. Os pacientes classificados como
grau I, apresentavam hiperplasia gengival, ultrapas-
sando o limite cervical dos dentes, cobrindo o terco
inicial da coroa dentéria. Os pacientes classificados
como grau Il, apresentavam hiperplasia gengival
atingindo o terco médio da coroa dentéria. Os paci-
entes classificados com grau Il apresentavam
hiperplasia gengival, cobrindo quase toda a coroa
dentaria, exibindo apenas a incisal e/ou oclusal dos

dentes. (Figura 2)
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Figura 2: Fotografia do arco inferior da mesma
paciente mostrada na Figura 1. Note que a
hiperplasia gengival cobre praticamente toda a
coroa dentaria de todos os dentes, sendo a
severidade da FGH dessa paciente classificada como
grau Il1, utilizando como referéncia a classificacdo
proposta por Maia et al. (2001).

A maxila é afetada com maior freqiiéncia e
apresenta um maior grau de aumento, principal-
mente pelo lado palatino. O tecido acometido tem
aspecto rosado, firme, indolor, ndo hemorragico,
com consisténcia semelhante ao couro e é coberto
por uma superficie lisa ou pontilhada (SCULLY et
al., 1996). O aumento gengival pode ser generali-
zado, quando envolver todos os dentes de ambos
0s arcos, ou, localizado, quando envolver somente
um arco ou porc¢des deste. Quando localizado, é
mais freqlente na superficie palatina da
tuberosidade maxilar e na superficie lingual da man-
dibula. (MARTELLI-JUNIOR et al., 2000)

Quando hereditaria, a FGH apresenta modo de
heranca autossdmico dominante, todavia a forma he-
reditaria autossdmica recessiva também tem sido re-
latada e admite-se, ainda a ocorréncia de casos
esporadicos, sem antecedentes familiares evidentes.
(JORGENSON & COCKER, 1974).

A etiologia da FGH é obscura (TAKAGI et al.,
1991). SINGER et al. (1993) analisaram dois irmaos,
uma menina de 11 anos e um menino de 15 anos,
ambos acometidos por FGH nao associada a sindromes.
Esses autores, investigando a historia familiar desses
pacientes, sugeriram que o modo de transmisséo da

FGH foi autossémico recessivo. (Figura 3)

Figura 3: FGH acometendo a irmé da paciente da
Figura 1. Ela possuia 18 anos de idade (exame clinico
inicial). Como os pais biolégicos das irméas néo
possuiam sinais clinicos de FGH, sugeriu-se que a
transmissdo da alteracdo para a prole se deu
através de heranca autossdmica recessiva, como
relatado por SINGER et al. (1993). A severidade
da doenca dessa paciente foi classificada como grau
11, utilizando como referéncia a classificacéo
proposta por Maia et al. (2001), reforcando a
afirmativa desses mesmos autores de que a
expressividade do gene responsavel pela FGH é
variavel, ja que encontramos dentro de uma mesma
familia individuos com varios graus diferentes de
severidade da doenca.

BOZZO et al. (1994) descreveram uma familia
brasileira de 132 membros, com 50 individuos afeta-
dos entre os 105 descendentes de risco. Esta familia
representa uma grande arvore genealdgica com esta
condi¢do relatada na literatura. Todas as pessoas afe-
tadas da familia tiveram o supercrescimento gengival
tanto na denticdo decidua quanto na denticdo perma-
nente. Esses autores sugeriram que, quando muitos
membros de uma mesmo grupo familiar sdo afetados
pela fibromatose gengival, o padréo de heranga ca-
racteriza-se como autossdmico dominante. A
penetrancia da FGH ocorrida nesta familia mostrou-
se completa, ja que nenhuma pessoa fora do grupo
de risco gerou um descendente infectado. N&o ocor-
reram evidéncias de variabilidade de expressao da FGH,
ja que todos os individuos infectados mostraram um
padrdo semelhante de crescimento gengival.

HART et al. (1998), relataram que a forma mais
comum de FGH esta relacionada a uma heranga
autossdmica dominante, sendo raros os casos em que
a doencga se manifesta como heranga autossémica

recessiva. Analisaram uma familia com 32 individuos,
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segregando uma forma autossémica dominante para
0s casos em que a fibromatose aparece isoladamen-
te. Identificaram ligacdo génica (linkage) para o
fendtipo da FGH na regido do cromossomo 2p21, sen-
do este, segundo os autores, o primeiro relato na lite-
ratura sobre ligacdo génica para FGH como heranca
isolada. Em 2000, esses mesmos autores, analisando
a variabilidade das formas clinicas da FGH, tanto na
sua distribuicdo quanto na gravidade e expresséao, lo-
calizaram um loco génico para FGH no cromossomo
2p21-p22.

A ocorréncia das formas generalizada e locali-
zada de FGH na mesma familia tem sido relatada, su-
gerindo o carater hereditario das duas formas de
manifestacdo (HART et al., 2000). Entretanto, a au-
séncia da forma localizada, na maioria das familias,
com a forma generalizada da doenca e seu apareci-
mento em idade tardia, tém induzido alguns autores a
trata-las como entidades separadas. A forma locali-
zada ou focal é de diagnostico mais tardio, por volta
da terceira década, enquanto a forma generalizada
pode ser detectada na denticdo mista (BOZZO et al.,
2000; CANAVARROS et al., 2001). Talvez essa dife-
renca cronoldgica na manifestacéo das formas de FGH
contribua para a discordancia diagnéstica existente
entre alguns autores.

MAIA et al. (2001) relataram que a arvore
genealdgica e a histdria familial séo fundamentais para
a andlise do modo de transmissdo hereditaria. Con-
feccionaram heredrogramas de individuos com des-
cendentes, apresentando FGH de uma familia
brasileira, para analisar os aspectos da expressdo
fenotipica, considerando a penetrancia e
expressividade. Confirmaram os achados de estudos
anteriores de que um membro afetado é capaz de
transmitir a alteragdo por véarias geracdes. A FGH foi
transmitida através de heranga autossdmica dominan-
te, e os individuos apresentaram a doenca como enti-
dade isolada. Ndo foram encontrados indicios de
consanguinidade que sugerissem heranca autossémica

recessiva. Todos os individuos afetados sdo descen-

dentes de afetados, e em nenhuma situacéo foi de-
tectada a transmissdo da alteragdo por um indivi-
duo néo portador. Dos quatorze descendentes diretos
acometidos pela FGH, a severidade da alteracdo de-
monstrou seis (42,8%) individuos com grau I, cinco
(35,7%) com grau Il e trés (21,5%) com grau Il1I.
Isso indica que a expressividade do gene é variavel,
encontrando-se, dentro de uma mesma familia, in-
dividuos com varios graus de severidade.

COLLAN et al. (1982) observaram a presenca
de dois tipos de fibroblastos no tecido afetado: um
tipo mais arredondado, cercado por substancia fun-
damental com pouco colageno, e outro tipo de
fibroblasto aparentemente inativo e cercado por areas
ricas em colageno. Ja JOHNSON et al. (1986), des-
creveram a cultura de células do tecido gengival afe-
tado de pacientes com FGH, que se caracteriza por
produzir a metade do colageno produzido por célu-
las normais, o que revela os resultados conflitantes
dos poucos estudos sobre essa condicao.

Estudos recentes relatam a acdo de media-
dores quimicos e fatores de crescimento na
patogénese da doenca. A liberacdo simultanea e
exacerbada de fator transformador de crescimen-
to, (TGF)-R1 e IL6, estéa relacionada ao aumento da
sintese de colageno e a diminuicdo da atividade
fibrinolitica, em pacientes que apresentam
Fibromatose Gengival. Este fato pode explicar o
acumulo excessivo de matriz extracelular, observa-
da na histopatologia da lesdo. (SAYGUN et al., 2003;
YUSA et al., 2005)

O diagnostico diferencial inclui Fibromatose
Gengival Medicamentosa por Fenitoina, Ciclosporina-
A, Nifedipina, Verapamil, dentre outros. Hiperplasia
Gengival Inflamatdéria (induzida por biofilme
bacteriano) e alguns distirbios metabdlicos que po-
dem desencadear um aumento gengival, como o
Angioceratoma Difuso do Corpo (Doenga de Fabry)
e a Sindrome de Hurler. (LINDHE et al., 1999).

O tratamento cirdrgico consiste em

gengivectomia, com ou sem reposicionamento apical
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de retalho, em conjunto com um programa rigoroso de
higiene bucal (Figura 4). Associacéo de extracéo seleti-
va de dentes nos casos graves pode ser necessaria para
obter-se uma morfologia tecidual normal da gengiva e
servir como meio controlador do crescimento gengival,
pois, segundo 0s autores, 0 mecanismo de crescimento
gengival cede na auséncia dos dentes, por uma razéo
ainda ndo identificada (CARRANZA & NEWMAN, 1987).
As reincidéncias da hipertrofia gengival parecem comuns
€m poucos anos, portanto o acompanhamento clinico se
faz necessario (CARRANZA & NEWMAN, 1987; GENCO
etal., 1989). De acordo com REGEZZI & SCIUBBA (1991),
estas lesbes ndo apresentam potencial para transfor-
macao maligna, e a simples excisao cirlrgica é eficaz.
(Figura 5)

Figura 4: Fotografia da mesma paciente mostrada
na Figura 1, trés meses apo6s o término da fase
cirargica. Foi realizada inicialmente uma cirurgia por
hemiarco. Uma segunda etapa cirudrgica foi feita
seis meses ap6s o término da primeira, para
complementar o tratamento. Foram feitas
combinac¢fes de gengivectomia com retalhos de
bisel interno e “esvaziamento” do tecido
conjuntivo, utilizando-se um tipo de modalidade
cirargica em cada area especifica.

Figura 5: Fotografia final dois anos apds o término
do tratamento cirurgico da FGH da paciente
mostrada na Figura 1.

CONSIDERAGCOESFINAIS

Em decorréncia da heterogeneidade clinica da
FGH, das diferentes formas de apresentacéo e da pos-
sivel relagdo com outras anormalidades e sindromes,
destaca-se a sua importancia diagnéstica, para que o
tratamento adequado seja executado. E importante sa-
lientar que o profissional sempre deve optar pela tera-
péutica que devolva ao paciente a estética e a funcao,
conciliadas a boas condi¢des de satde bucal. Isso pode
ser obtido por meio de gengivectomias, controle de placa
ou, até mesmo, por exodontias seletivas. Tendo em
vista o provavel potencial de transmissao dos genes
supostamente responsaveis pela FGH para as geracoes
seguintes, convém ressaltar a importancia do

aconselhamento genético para o paciente e a familia.
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