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Resumo: A neurofibromatose € uma doenga hereditdria autossdmica dominante que afeta,
sobretudo, os tecidos moles. O objetivo deste estudo foi revisar aspectos clinicos e radiogréficos
bucomaxilofaciais da Neurofibromatose tipo 1 (NF1). Foi realizada uma busca por artigos
publicados nas bases de dados Pubmed e Lilacs. Estudos com grande poder de gerar evidéncia
ndo foram encontrados na literatura consultada. Estudos transversais sugeriram que manifestacdes
bucomaxilofaciais da NF1 sdo mais freqiientes do que anteriormente imaginado. Os sinais clinicos
mais relatados envolvem a presenca de neurofibromas intrabucais, assimetrias faciais e alargamento
das papilas fungiformes da lingua. Radiograficamente, os estudos determinaram alargamentos
do forame e canal mandibulares, displasias dsseas e neurofibromas intra-6sseos como alteracdes
relacionadas a sindrome.

Palavras-chave: Doenca de von Recklinghausen; doenga hereditdria; neurofibroma; NF1.

Abstract: Neurofibromatosis is an autosomal dominant hereditary disease that affects
mainly soft tissues. The aim of this study was to review clinical and radiological features of
Neurofibromatosis type 1 (NF1) in oral and maxillofacial tissues. A search for scientific articles
was performed in Pubmed and Lilacs databases. Studies with an evidence of high power were not
found. Cross-sectional studies suggested that oral and maxillofacial manifestations of NF1 are
more frequently than previously believed. The most related clinical signs are oral neurofibromas,
facial asymmetry and enlarged fungiform papillae of the tongue. Radiographically, studies found
enlarged mandibular foramem and canal, osseous dysplasia and intraosseous neurofibromas as
manifestations related to NF1.
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Introducao

A neurofibromatose tipo 1 (NF1), também denominada
doenca cutinea de von Recklinghausen, € uma sindrome de
cardter hereditdrio, transmitida como heranga autossdmica
dominante, representando mais de 90% dos casos de Neu-
rofibromatose. O gene da NF1 encontra-se na banda 11,2
do brago longo (q) do cromossomo 17 e aproximadamente
50% dos casos devem-se a mutacdes novas'>. A ocorréncia
da NF1 tem sido observada em todas as racas, sem predi-
lecdo por género. Sua incidéncia € na proporcio 1:3000
nascimentos, ao passo que sua prevaléncia € da ordem de
1:4500°.

As principais caracteristicas da NF1 sdo manchas cuta-
neas de coloragdo “café-com-leite”, neurofibromas (né6dulos
cutineos moles, geralmente ndo encapsulados de tecido con-
juntivo fibroso e nervoso), sardas axilares (sinal de Crowe)
e hamartomas da iris (nédulos de Lisch)*. A doenca pode
apresentar ainda uma série de sinais clinicos envolvendo va-
riadas regides anatdmicas do corpo e seus diferentes tecidos,
sendo considerada um dos distirbios genéticos de maior
ocorréncia'. Segundo Friedrich et al.?, a doenca representa
uma displasia dos elementos neuroectodérmicos, suscitando
a hipétese de que todos os tecidos originados da crista neural
podem ser afetados pela doenga, incluindo pele, mucosa da
cavidade bucal e sistema nervoso.

Manifestacdes que contemplam o complexo bucomaxi-
lofacial também sao descritas na literatura®>’, envolvendo,
direta ou indiretamente, o cirurgido-dentista no diagndstico
e no tratamento desta sindrome.

Através desta revisdo da literatura, objetiva-se evidenciar
alteragdes clinicas bucomaxilofacias em individuos porta-
dores da NF1, de forma a auxiliar o profissional no correto
diagnéstico e na adequada conduta transdisciplinar ante a
ocorréncia da sindrome.

Metodologia

Os artigos citados neste trabalho foram selecionados
através de uma pesquisa as bases de dados Pubmed e Lilacs
realizada em junho de 2008, tendo como descritores “neu-
rofibromatosis and oral” e “neurofibromatosis and jaw”. A
pesquisa foi restrita a periddicos publicados nos dltimos
20 anos que envolviam seres humanos. Também foram utili-
zados trabalhos referenciados nos artigos selecionados e trés
livros-texto das dreas de patologia bucal e genética.

Resultado

A base de dados Pubmed forneceu 133 artigos com os
descritores utilizados. Ap6s uma selegdo através do titulo
dos artigos, restaram 93 trabalhos que foram submetidos a
leitura de seus resumos. Foram incluidos artigos nos idio-
mas inglés, espanhol e portugués. Como resultado final,
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56 trabalhos foram selecionados para leitura integral. A base
de dados Lilacs forneceu trés artigos, sendo um descartado
apos a leitura do resumo, restando dois trabalhos para lei-
tura integral. Desta forma, 58 artigos foram incluidos nesta
revisdo de literatura a partir das bases de dados. A Tabela 1
ilustra o tipo dos estudos selecionados.

Dos 48 relatos ou série de casos analisados, 26 aponta-
ram a presenca de neurofibromas em regido bucal ou facial.
Em cinco casos, ndo existia relacdo entre o sinal clinico
observado e a NF1. Apenas trés estudos apresentaram séries
maiores de casos com quatro®, seis’ e dez'* individuos en-
volvidos. Nos demais relatos, foram observadas alteracdes
clinicas diversas como hematoma em regido facial, hemor-
ragia submucosa, assimetria facial importante, ocorréncia
simultinea de outras sindromes e presenca de diferentes
patologias. Todos os cinco estudos transversais revisados
tiveram como foco as manifestagdes clinicas da NF1. Dois
deles analisaram sinais clinicos e radiograficos da doenga®,
dois apontaram relagdo da NF1 com a freqiiéncia de céries'
ou displasia cementdria periapical’ e um buscou manifes-
tacdes da sindrome exclusivamente na lingua'>. Em relagio
aos dois estudos retrospectivos analisados, foram avaliadas
as associacoes de granulomas centrais de células-gigantes'
e de neurofibromas de cabeca e pesco¢o' com a NF1. Nao
foram encontrados estudos observacionais longitudinais ou
ensaios clinicos que objetivassem estudar as manifestagdes
bucomaxilofaciais da NF1. Serdo utilizados, para fins desta
revisdo, os estudos transversais, retrospectivos e séries de
casos encontrados. Alguns relatos de casos também serdo
incluidos.

Caracteristicas clinicas e radiogrdficas

Os sinais clinicos da NF1 receberam atengdo especial
do National Institute of Health (NIH) em 1988" e foram
revisados por Gutmann et al.!'® em 1997. Segundo tais pu-
blicagdes, diversas manifestacdes podem ser diagnosticadas
no individuo afetado pela sindrome, conforme ilustra o
Quadro 1. No entanto, a presenga de apenas dois dos sinais
listados € suficiente para o diagndstico da NF1. As manifes-
tacdes classicamente associadas a NF1 envolvem as manchas
“café-com-leite” na pele e os neurofibromas, afetando diver-
sas areas anatdmicas, inclusive a regido bucomaxilofacial.

Tabela 1. Estudos selecionados a partir das bases de dados Pubmed
e Lilacs

Tipo de estudo Nuimero de trabalhos

Relato ou série de casos 48
Revisao 3
Transversal 5
Retrospectivo 2
Total 58




2008; 37(3)

Quadro 1. Critérios diagnésticos da NF1 segundo a NIH' revisa-
dos por Gutmann et al.'¢

1. Minimo de seis manchas café-com-leite com didmetro
maior de 5 mm em individuos pré-puberes; ou maior de
15 mm em individuos pés-ptberes;

2. Dois ou mais neurofibromas cutaneos ou um neurofibro-
ma plexiforme, baseados em sinais clinicos e investigagdo
histopatolégica;

3. Sardas em regido axilar ou inguinal (Sinal de Crowe);

4. Glioma 6ptico;

5. Dois ou mais hamartomas de iris (N6dulos de Lisch);

6. Uma lesdo dssea definida como pseudo-artrose de 0sso
longo ou displasia da asa maior do esfendide;

7. Um parente em primeiro grau que preencha os critérios
anteriormente listados.

As manchas café-com-leite apresentam coloragao pardacen-
ta, podendo ser planas ou elevadas, com formas e dimen-
soes variadas. Usualmente estdo presentes por ocasido do
nascimento ou desenvolvem-se durante a primeira década
de vida'’. J4 os neurofibromas sdo mais comuns na pele>5!7,
variando de pequenas papulas até nédulos com poucos cen-
timetros. Podem existir poucos ou até milhares de tumores
recobrindo a pele. Além disso, um udnico neurofibroma
pode acompanhar o trajeto de um nervo, atingindo grande
extensdo, sendo denominado neurofibroma plexiforme. Os
neurofibromas geralmente tornam-se evidentes na puberdade
e desenvolvem-se com o passar dos anos*!”.

Manifestacdes bucomaxilofaciais também podem estar
presentes em individuos portadores da NF1. Alguns estudos
transversais, envolvendo diferentes amostras e metodologias,
apontam uma prevaléncia de 6,5 a 92% (6) dessas manifes-
tagdes. No entanto, a grande maioria das publicacdes sobre
o assunto trata de relatos ou séries de casos envolvendo a
presenca de tumoracgdes na cavidade bucal e face®'*!,

Preston et al.'® avaliaram 61 pacientes portadores da NF1
e apontaram a presenga de alteragdes bucomaxilofaciais em
apenas 6,5% da amostra. No entanto, os autores utilizaram
apenas o exame clinico como método de avaliacdo, sem a
realizacdo de radiografias.

Com o objetivo de evidenciar alteracdes clinicas e ra-
diogrificas da NF1 na regido bucal e facial, Shapiro et al.>
examinaram 22 individuos com a doenga. Encontraram seis
(27,2%) portadores de neurofibromas intrabucais e sete
(31,8%) pacientes apresentando alargamento das papilas
fungiformes da lingua. No exame radiografico panorami-
co, as alteracdes mais freqiientes foram os alargamentos
do canal e do forame mandibulares, com seis individuos
apresentando cada uma das manifestacdes. Pelo menos
uma alteracdo clinica ou radiografica foi evidenciada em
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16 pacientes (72,7%), ao passo que duas ou mais alteragdes
foram observadas em nove individuos (40,9%).

Ja D’ Ambrosio et al.® buscaram manifestagdes clinicas
e radiograficas da NF1 na regidio de cabeca e pescoco em
38 portadores da sindrome. Importante assimetria facial
estava presente em quatro individuos (10%). Anormalidades
intrabucais foram observadas em 25 pacientes (66%), sendo
que 10 destes (26%) apresentaram um ou mais neurofi-
bromas. Também foi relatada a ocorréncia de alargamento
das papilas fungiformes da lingua em 20 pacientes (53%).
Manifestacdes radiograficas estavam presentes em 22 indi-
viduos (58%), incluindo displasias dsseas e alargamentos do
canal e do forame mandibulares. Apenas trés pacientes nao
apresentaram alteracdes clinicas ou radiograficas.

Kaplan et al.® apresentaram uma série com quatro casos
de individuos portadores de NF1 que foram examinados
através de exames radiograficos e de tomografia computado-
rizada. Tais exames revelaram a presenga de neurofibromas
intra-6sseos em ambos os maxilares. Defeitos 6sseos nas
paredes orbitdrias e displasia da grande asa do esfendide
foram observados em trés casos.

Para identificar alteragdes radiogrdficas em mandibula
de portadores de NF1, Lee et al.'"” examinaram 10 pacientes
com diagndstico da sindrome e que apresentavam neurofi-
bromas intra-6sseos. Apontaram 13 diferentes alteragcdes
radiogréficas, sendo que cinco individuos apresentavam
todas as seguintes manifesta¢des: alargamento do canal al-
veolar inferior, diminui¢cdo do comprimento vertical do ramo
mandibular, deformidade condilar e aumento da dimensao
do processo corondide. Alargamento do forame mandibular
estava presente em sete individuos e retencdo de dentes
molares foi evidenciada em quatro casos.

Friedrich et al.’ analisaram 48 pacientes portadores de
neurofibromas e de NF1 pelos critérios da NIH. Foram
realizados exames clinico e radiografico panoramico. Ao
classificar a amostra em funcdo do tipo de neurofibroma
observado (plexiforme ou cutineo), os autores apontaram
que individuos portadores de tumores do tipo plexiforme
apresentaram maior ocorréncia de mas posicdes dentdrias,
deformidades 6sseas dos maxilares, retencdes de dentes
molares e assimetrias faciais importantes.

Buscando avaliar exclusivamente alteragdes tumorais
na lingua de 258 pacientes portadores da NF1, Bongiorno
et al.!? observaram apenas trés casos de neurofibroma, su-
gerindo uma fraca associag@o desta alteracdo com a NF1.
No entanto, os examinadores pertenciam a um servigo de
dermatologia e ndo houve envolvimento de profissionais com
conhecimentos especializados na drea bucomaxilofacial ou
de cabega e pescoco.

Em um estudo envolvendo 55 pacientes (29 mulheres e
26 homens), Visnapuu et al.” avaliaram clinica e radiografi-
camente a presenca de manifestagdes da NF1. Observaram
que oito mulheres apresentaram displasia cementaria peria-



286 Cunbha Filho et al.

pical enquanto nenhum homem apresentou tal alteragdo. O
diagndstico foi baseado em consenso dos quatro autores do
estudo. Além disso, foram observados sinais de alargamento
do canal mandibular em 85% dos pacientes e presenga de
alteragdes 0sseas dos maxilares em 15 individuos.

Com o objetivo de determinar a ocorréncia de cdries
em individuos portadores da NF1, Tucker et al.'' enviaram
questiondrios referentes a presenca dessa afecgdo dentaria a
familias com ao menos um individuo portador da sindrome.
Observaram que irmdos portadores da doenca apresentavam
mais lesdes cariosas que irmdos normais e sugeriram um
atendimento odontolégico diferenciado aos portadores da
NF1.

De Lange et al."}, em um estudo retrospectivo, revisa-
ram 83 casos de granulomas centrais de células gigantes
(GCCQG) diagnosticados histologicamente entre os anos de
1990 e 1995. Além de caracterizarem informagdes histo-
patolégicas das lesdes, determinaram que trés individuos
apresentavam diagndstico concomitante de NF1, sendo
que, em dois deles, os GCCG foram caracterizados como
multiplos. Os autores relataram que, nos 78 pacientes sem
diagnésticos de sindromes, apenas trés casos de lesdes
multiplas foram evidenciados, sugerindo forte relagdo da
ocorréncia de GCCG muiltiplos com a NF1. Outros quatro
casos relatados na literatura também confirmaram a presenca
de GCCG em portadores da NF1, sendo dois tnicos* e dois
multiplos®*,

Em outro estudo retrospectivo, Marocchio et al.'* de-
terminaram aspectos clinicos e histolégicos de 43 neuro-
fibromas de cabeca e pesco¢o, submetidos a bidpsias em
um periodo de 33 anos, na Faculdade de Odontologia de
Bauru. Apontaram que 12 casos (28%) estavam relacio-
nados com a NF1, sendo dois desses de localiza¢do intra-
bucal (lingua e gengiva). No entanto, em 15 (34,8%) dos
43 casos estudados, ndo foi possivel avaliar a associacao
com a sindrome.

Uma das mais temerosas complicagdes da NF1 € o
desenvolvimento de cincer. Em um estudo longitudinal®
realizado na Suécia envolvendo o acompanhamento de
70 pacientes com NF1 por 12 anos, foi demonstrado que in-
dividuos portadores da sindrome apresentaram risco quatro
vezes maior de desenvolverem tumores malignos do que a po-
pulacdo em geral. Dos 70 individuos incluidos inicialmente,
22 morreram ao longo do periodo do estudo, sendo
13 ébitos por tumores malignos, principalmente sarcomas
e adenocarcinomas. Nenhuma das lesdes localizava-se na
regido de cabega e pescoco. No entanto, relatos de casos
evidenciam a possibilidade do desenvolvimento de tumores
malignos no complexo bucomaxilofacial. Neville et al.?,
Allen et al.?” e Muraki et al.?® apresentaram quatro casos
de sarcomas e Antoniades et al.” relataram um caso de
carcinoma, todos em regido intrabucal em pacientes por-
tadores da NF1.
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Discussao

Sendo a NF1 um disturbio genético de consideravel pre-
valéncia, apresentando manifestacdes sist€micas e que pode
causar alteracdes bucais importantes, o cirurgido-dentista
tem um papel relevante no diagndstico e no manejo da
sindrome. Assim, cabe ao profissional da Odontologia o
dominio do conhecimento relacionado as manifestagdes da
sindrome. Nao apenas aquelas que acometem o ambiente
bucal, mas também aos sinais sistémicos, de forma a enca-
minhar o tratamento do individuo portador as especialidades
adequadas.

As manifestagdes clinicas sistémicas da NFI1 sdo
suficientes, na maioria dos casos, para a elaboragdo de
um diagndstico conclusivo da ocorréncia da sindrome. A
presenca de apenas dois dos sinais listados no Quadro 1
aponta para o diagnéstico da NF1'51¢, No entanto, devido
as caracteristicas de expressividade varidvel e penetrincia
completa da sindrome, testes genéticos sao necessarios para
a identificacdo da afeccdo em determinados individuos,
mostrando o importante envolvimento do geneticista no
diagnéstico da NF12.

As manifestacdes bucomaxilofaciais da NF1 motivaram
arealizag@o de varios estudos, na sua maioria relatos e séries
de casos clinicos. Tais desenhos experimentais, no entanto,
apresentam somente o poder de gerar alguma hipdtese, sem
a capacidade de testd-la, ou seja, sdo capazes de sugerir
relacdo entre desfecho e doenca, sem comprovar a real
existéncia desta relacdo na populacdo. Estudos transversais
e retrospectivos também foram realizados em relacdo a
NF1 e suas caracteristicas na regido bucal e facial. Esses
trabalhos, por sua vez, sdo capazes de gerar a evidéncia para
a existéncia de um indicador de risco, pois testam alguma
hipétese. No entanto, o indicador de risco deve ser estudado
longitudinalmente para sua comprovac¢do como fator de
risco. Estes estudos longitudinais, capazes de gerar grande
evidéncia para interacdo especifica entre os fatores estudados
ainda nao foram realizados envolvendo a NF1 e alteracdes
bucomaxilofacias®.

A literatura refere uma grande variacio na prevaléncia
de manifestagdes bucais e faciais da NF1. O estudo de
Preston et al.'® e os achados de Gorlin, Goldman®! apontaram,
respectivamente, a ocorréncia de 6,5% e de 4 a 7% dessas
manifesta¢des. No entanto, os trabalhos de Shapiro et al.> e
D’ Ambrosio et al.® apresentaram uma prevaléncia respecti-
va de 72 e 92% em suas amostras. A grande diferenca nos
resultados observados envolve uma questao metodolégica:
enquanto os primeiros estudos basearam-se exclusivamente
em informagdes clinicas, os demais trabalhos utilizaram
recursos radiograficos na busca por manifestacdes da NF1.
Além disso, quando da realizacgio dos estudos mais antigos,
o conhecimento cientifico apontava para o neurofibroma
intrabucal como a tinica manifestagdo da NF1 nesta regido
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anatdmica, sendo este sinal clinico procurado nos estudos,
deixando-se de lado outras possiveis alteragdes, como o
alargamento das papilas fungiformes da lingua.

Diferentes manifestacdes clinicas bucomaxilofaciais
da NF1 ja foram relatadas na literatura. A presenca de
neurofibromas intrabucais e em face sdo as alteragdes mais
observadas nos estudos transversais*>S, retrospectivo'* e
casuisticas®1*203233  S3o relatadas presengas desses tumo-
res em praticamente todas as regides anatdomicas bucais.
As localizagdes mais comumente envolvidas sdo lingua'?,
mucosa bucal', gengiva® e palato®®!?. Outras alteragdes
clinicas evidenciadas em estudos transversais envolvem
assimetria facial®*** e o alargamento das papilas fungifor-
mes da lingua>’. As assimetrias em face podem ocorrer em
conseqiiéncia de displasias dsseas nos maxilares decorrentes
da NF1 ou devido ao crescimento progressivo de nerofi-
bromas intra e extra 6sseos*’’. J4 as alteragdes nas papilas
fungiformes parecem nao apresentar associa¢do com os neu-
rofibromas e ainda € necessdrio determinar sua ocorréncia
na populacido em geral para confirma¢ido como um achado
mais freqiiente em individuos portadores da NF1.

Em relacdo aos achados radiograficos bucomaxilofaciais,
os estudos apontaram considerdvel presenca de alarga-
mentos do canal e forame mandibulares em portadores da
NF1. Shapiro et al.>, D’ Ambrosio et al.® e Friedrich et al.?
relataram tais achados em 25-40% das suas amostras. Ja
Visnapuu et al.” apontaram 85% de individuos com tais
alteracdes, numero coincidente com os achados de Lee
et al.!” para alargamento do forame mandibular. No entan-
to, estes autores relataram 40% para alargamento do canal
mandibular. Os achados em relacdo a estas alteragdes indi-
cam manifestagdes ndo relacionadas entre si. No entanto,
podem estar associadas ou ndo a existéncia de neurofibromas
plexiformes®’. J4 a presenca intra-Gssea de neurofibromas
foi relatada com menor freqiiéncia segundo os estudos de
Shapiro et al.’ (18%), D’ Ambrosio et al.® (11%), estando
presentes nos quatro casos descritos por Kaplan et al.® e
em dois da casuistica de Sigillo et al.’. Displasias Gsseas
dos maxilares também foram relatadas nos estudos de
D’ Ambrosio et al.®, que apontaram deformidades nos seios
maxilares de quatro individuos e Friedrich et al.%, que en-
contraram alteragdes 6sseas na tuberosidade de 73% dos
pacientes com neurofibromas plexiformes. J4 Visnapuu
et al.” apontaram malformacdes dos maxilares em 27,3%
dos individuos, localizadas principalmente em corpo, ramo
e condilo mandibulares e tuberosidade maxilar. Os autores
também apontaram que a displasia cementdria periapical
€ uma manifestacdo da NF1 em mulheres. No entanto, o
diagndstico destas alteragdes foi baseado em achados clini-
cos e radiograficos, sem a confirmacao histopatolégica do
tipo de lesdo. De fato, as displasias que envolvem o esqueleto
sdo aceitas como manifestacdo da NF1 e ja foi explicitado
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que as malformagdes dos ossos da face em individuos com
a sindrome podem ter origem genética®.

Outra alteracdo clinica-radiografica apontada em estudo
transversal® € a retencéo dentdria de molares. Os autores en-
contraram 35% dos individuos com tais retengdes em maxila
enquanto 46% dos pacientes apresentavam dentes molares
retidos na arcada inferior. Foram excluidos da andlise os
terceiros molares e foi inferido como principal causa das
retencdes a proximidade dos tumores com os germes den-
tarios. Lee et al.! também encontraram 40% de individuos
com reten¢des de molares em seu estudo.

A ocorréncia de caries em individuos com NF1 também
foi estudada por alguns autores. Shapiro et al.’ encontraram
lesoes cariosas em 50% da sua amostra. No entanto, tal fre-
quiéncia nao difere da populacdo em geral na época do estu-
do. Ja Tucker et al.!!, através de questiondrios padronizados
e validados, apontaram que individuos portadores da NF1
apresentaram mais lesdes cariosas do que seus irmaos nao
portadores da sindrome. Estudos envolvendo diagndsticos
clinico e radiogréfico, bem como avaliagdes de pardmetros
salivares, sdo necessdrios para confirmacdo desta maior
freqii€ncia de cdries nos pacientes com NF1.

Em relagdo aos achados acerca de GCCG e a NF1 32224,
s30 necessarios estudos com amostras mais numerosas para
determinacdo da ocorréncia das lesdes em individuos porta-
dores da NF1 e comparacgao com a prevaléncia na populagdo.
No momento, existe apenas a sugestdo de que uma maior
freqtiéncia dessa patologia na sua varidvel multipla possa
ocorrer em individuos portadores da NF1.

Um estudo com grande poder de evidéncia revelou que
individuos portadores da NF1 t€ém quatro vezes mais risco
de desenvolver tumores malignos do que a populacdo em
geral®. Relatos de casos também ilustram a ocorréncia de
cincer em ambiente bucal em pacientes com NF126%°, Todos
os tipos de neurofibromas podem apresentar processo de
degenerag@o maligna, devendo o profissional estar atento a
mudancas no tamanho de uma massa tumoral preexistente e
na compressio ou infiltragdo em estruturas adjacentes'”.

Consideracoes finais

A NF1 pode acarretar ao portador da sindrome impor-
tante morbidade e mortalidade em caso de transformacao
maligna, sendo imprescindivel o diagnéstico precoce base-
ado nas informagoes clinicas, nos exames de imagem e nos
testes genéticos. Devido a caracteristica de expressividade
varidvel, a NF1 pode apresentar diversas manifestacdes em
diferentes tecidos, incluindo a cavidade bucal e face. Até
o0 momento, estudos com grande poder de gerar evidéncia
ndo foram realizados sobre o assunto. As informacdes
existentes provém basicamente de estudos transversais. Os
trabalhos sugerem que as alteragdes relacionadas a sindro-
me na regido bucomaxilofacial sdo neurofibromas bucais,
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assimetrias faciais, alargamento das papilas fungiformes da
lingua, alargamentos do forame e canal mandibulares, dis-
plasias Osseas e neurofibromas intra-6sseos. Dessa forma, o
cirurgido-dentista possui um importante papel na suspeita da
ocorréncia da sindrome e no encaminhamento do individuo
a0 adequado manejo transdisciplinar.
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