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RESUMO: A Doença de Gaucher é 
causada pela deficiência da enzima beta-
glicocerebrosidase, que leva ao acúmulo 
de glicocerebrosídio nos macrófagos, 
principalmente no baço, fígado, medula 
óssea e pulmão, podendo também atingir o 
sistema nervoso. Devido à trombocitopenia 
e ao hiperesplenismo esses pacientes são 
propensos a hemorragias e a infecções no 
pós-operatório. O objetivo deste trabalho é 
relatar os procedimentos realizados pré e 
pós exodontia em uma paciente portadora de 
doença de Gaucher tipo I. Optou-se por seguir o 
protocolo descrito por Lisboa & Guedes, no qual 
antibióticos e antifibrinolíticos são prescritos no 
pré-operatório, como profilaxia, imediatamente 
após a exodontia, e depois, como medicação 
domiciliar. Nenhum episódio de sangramento ou 
infecção foi observado no pós-operatório e em 
quarenta dias a região apresentava completa 
cicatrização tecidual e neoformação óssea, 
confirmando a eficácia do tratamento.
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PALAVRAS-CHAVE: Cicatrização; Hemorragia; Saúde Bucal.

ORAL MANAGEMENT OF A PATIENT WITH GAUCHER’S DISEASE: CASE REPORT

ABSTRACT: Gaucher disease is caused by a deficiency of the beta-enzyme 
glucocerebrosidase, which leads to the accumulation of glucocerebroside in macrophages, 
mainly in the spleen, liver, bone marrow and lung, and it can also reach the nervous system. 
Due to thrombocytopenia and hypersplenism, these patients are prone to hemorrhages and 
infections in the postoperative. The aim of this study is to report the procedures performed 
before and post tooth extraction in a patient with type I Gaucher disease. The chosen protocol 
was the one described by Lisboa & Guedes, in which antibiotics and antifibrinolytics are 
prescribed in the preoperative, such as prophylaxis, immediately after the tooth extraction, 
and then as home medication. No bleeding or infection episodes were observed in the 
postoperative period and in forty days the area showed a complete tissue healing and bone 
neoformation, corroborating the effectiveness of the treatment. 
KEYWORDS: Hemorrhage; Oral Health; Wound Healing.

1 | 	INTRODUÇÃO

A Doença de Gaucher (DG) foi relatada por Phillipe Charles E. Gaucher em 1882, 
sendo a primeira doença de armazenamento lisossômico a ser descrita e a segunda a ter 
sua deficiência enzimática delineada (GRABOWSKI, 1993; FERREIRA et al., 2011). 

  Atualmente, a DG é conhecida por ser uma desordem multissistêmica causada 
pela presença de dois alelos mutantes para o gene GBA1, localizado na porção q21, 
no braço longo do cromossomo 1, que provoca ausência ou baixa atividade da enzima 
β-glucocerebrosidase (ESSABAR et al., 2015; COSTA et al., 2018).

 Em pessoas saudáveis a β-glucocerebrosidase decompõe o seu substrato, 
glicocerebrosídeo, dentro do lisossomo dos macrófagos (HUANG; ZHANG; CHEN, 2015). 
Nos portadores de DG essa decomposição é insatisfatória, ocasionando um acúmulo de 
grandes quantidades de substrato (DANDANA et al., 2016). Esses macrófagos cheios 
de glicocerebrosídeos recebem o nome de células de Gaucher (MATOS; GURGEL; 
GONÇALVES, 2017). Essas células se infiltram e acarretam danos principalmente no 
baço, fígado, medula óssea e pulmões, podendo levar à hepatoesplenomegalia, anemia, 
trombocitopenia, e anormalidades esqueléticas (ROSENBAUM, 2014; LINARI; CASTAMAN, 
2015; MISTRY et al., 2015; LIMGALA; GOKER-ALPAN, 2020). 

É a mais comum das doenças de depósito lisossômico; sua transmissão é 
autossômica recessiva, não ligada ao sexo, podendo ocorrer na proporção de 25% a 
cada gestação de casal heterozigoto, com uma incidência de 1 em cada 50.000 a 100.000 
pessoas na população em geral. (SANTOS; FARIA; WATANABE, 2016; MOHAMED et al., 
2020; STAROSTA et al., 2020).   
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Classifica-se em três tipos levando em consideração a presença ou ausência 
de manifestações neurológicas. A classificação dos tipos clínicos é importante para 
estabelecer um prognóstico e realizar um aconselhamento genético juntamente com um 
manejo adequado (KAŁUŻNA et al., 2019).

 O tipo 1 ou não neuropático corresponde a 94% dos casos, afeta crianças e 
adultos e apresenta uma grande variação de sintomatologias, porém com ausência de 
comprometimento neurológico. O tipo 2 ou forma neuropática aguda, apresenta quadro 
neurológico grave com expectativa de vida muito curta, entorno de 2 a 3 anos de idade.  O 
tipo 3 ou forma neuropática crônica, afeta crianças e adolescentes com quadro neurológico 
menos grave que o tipo 2 (HUANG; ZHANG; CHEN, 2015; DANDANA et al., 2016; SOUZA 
et al., 2016; NALYSNYK et al.,2017). 

O diagnóstico da DG é obtido pela quantificação do nível de β-glicocerebrosidase 
nos leucócitos circulantes (padrão-ouro), através de uma simples coleta de sangue. Por 
sua vez, o estudo da identificação da mutação envolvida em cada caso, determinará o 
prognóstico da doença (LINARI; CASTAMAN, 2015; REVEL-VILK et al., 2018; SOARES 
et al., 2016).  

Atualmente, para o tratamento da DG existem duas terapias: a Terapia de Reposição 
Enzimática (TRE) e a Terapia de Redução de Substrato (TRS). A primeira terapia é mais 
antiga e melhor estabelecida. Consiste em infusões intravenosas quinzenais de um análogo 
da enzima humana β-glucocerebrosidase, produzida por tecnologia de DNA recombinante, 
que é absorvida pelos lisossomos dos macrófagos, diminuindo armazenamento de 
glicocerebrosídeo.

A segunda terapia é mais nova, e consiste de comprimidos administrados por via oral 
uma ou duas vezes ao dia. Funciona diminuindo a produção e acúmulo do glicocerebrosídeo 
(MISTRY et al., 2015; DANDANA et al., 2016; REVEL-VILK. et al.,2018; STAROSTA et al., 
2020).

Segundo Breigeiron; Moraes; Coelho (2018), ao estudarem pacientes oriundos de 
diferentes regiões geográficas do Brasil, constataram que os principais sinais encontrados 
nos portadores de DG são: esplenomegalia, alterações hematológicas (anemia e 
plaquetopenia), hepatomegalia e dor óssea. Por sua vez, os sintomas mais frequentes 
são: cansaço, dor nos ossos e articulações, falta de apetite e desconforto abdominal.

O objetivo deste trabalho é relatar os procedimentos realizados pré e pós exodontia 
em uma paciente portadora de doença de Gaucher tipo 1.

2 | 	RELATO DE CASO

Paciente, 27 anos, gênero feminino, portadora de doença de Gaucher tipo 1, 
com histórico de hemorragia e demora na cicatrização em exodontias anteriores, não 
esplenectomizada, fazendo uso de TRE por aproximadamente 4 anos, necessitando 
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realizar a remoção do dente 15 devido a uma fratura coronária extensa (Fig. 1). 

Figura 1- Dente 15 com fratura coronária

 Pré-operatório

Quinze dias antes foi realizada uma avaliação multidisciplinar do caso clínico e 
definida a data para a realização do procedimento. Optou-se por seguir o protocolo descrito 
por Lisboa & Guedes (LISBOA; GUEDES, 2011), adaptando-o à realidade da paciente.  

Sete dias antes da intervenção, iniciou-se profilaxia medicamentosa com amoxicilina, 
500mg, 1 cápsula de 8 em 8 horas, objetivando prevenir infecções. 

Um dia antes da intervenção, foi administrado antifibrinolítico por via oral (ácido 
tranexâmico), 250mg, 2 comprimidos de 8 em 8 horas para evitar hemorragias. Também 
foi assinado um termo de consentimento pela paciente autorizando a publicação deste 
caso clínico e das imagens a ele relacionadas.

Trans-operatório

Realizada a exodontia, seguida de hemostasia, limpeza e sutura do alvéolo (Fig. 
2). Por via endovenosa, foi aplicada medicação antibiótica - ceftriaxona sódica 1g, 1 
ampola; analgésica - cloridrato de tramadol, 50mg/mL, 1 ampola e antifibrinolítica -  ácido 
tranexâmico, 250 mg, 1 ampola, diluídas em soro fisiológico. 

Figura 2- Dente 15 após exodontia.
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Pós-operatório

Para medicação domiciliar, foi prescrito antibiótico - amoxicilina, 500mg, 1 cápsula 
de 8 em 8 horas, antifibrinolítico por via oral - ácido tranexâmico, 250 mg, 2 comprimidos 
de 8 em 8 horas e analgésica – paracetamol, 500mg, 1 comprimido de 6 em 6 horas, em 
caso de dor. 

Reavaliado após três dias, a região se encontrava em vias de cicatrização, mas 
houve necessidade de nova sutura (Fig.3). Foi prescrito ceftriaxona sódica 1g, 1 ampola, 
infusão intravenosa e, para domicílio, amoxicilina, 500mg, 1 cápsula de 8 em 8 horas.

   

Figura 3- Aspecto da região no terceiro dia após a exodontia.

No décimo dia foi removida a sutura e prescrito infusão intravenosa de ceftriaxona 
sódica 1g e mantida a medicação domiciliar por mais sete dias. 

Nenhum episódio de sangramento ou infecção foi observado no pós-operatório e em 
quarenta dias a região apresentava completa cicatrização tecidual e neoformação óssea 
(Fig.4).
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3 | 	DISCUSSÃO

A DG é um distúrbio que atinge múltiplos órgãos, requerendo assim uma abordagem 
individualizada. Variáveis como gravidade, patologias concomitantes e o impacto da doença 
sobre a qualidade de vida do paciente devem ser observados antes do início do tratamento 
(LINARI; CASTAMAN, 2015). Portanto, é importante a atuação do cirurgião-dentista em 
conjunto com o médico hematologista que acompanha o paciente, principalmente quando 
no plano de trabalho existir a necessidade de realizar procedimentos que provoquem 
sangramentos (FISCHMAN et al., 2003; HORWITS; HIRS; MACHTEI, 2007; MOHAMED 
et al., 2020). No presente caso, o cirurgião-dentista era parte integrante da equipe 
multidisciplinar e a avaliação do caso clínico foi realizada 15 dias antes do tratamento. 

O baço é o principal órgão onde ocorrem as respostas imunológicas a antígenos 
veiculados pela circulação.  Funciona também como filtro pela ação dos macrófagos, que 
retiram de circulação, dentre outras coisas, as bactérias (ZAGO; FALCÃO; PASQUINI, 
2003). O aumento da incidência de infecção no pós-operatório, em pacientes de DG tipo 
1, é atribuída ao hiperesplenismo (ESSABAR et al., 2015). No caso em pauta, para evitar 
infecções foi prescrito antibióticos de forma profilática e no pós-operatório. A profilaxia 
antibiótica foi iniciada sete dias antes da exodontia, diferindo do protocolo realizado por 
Lisboa; Guedes (2011), que foi iniciado quatro dias antes do procedimento.

O cirurgião-dentista deve saber identificar as particularidades clínicas da DG e observar 
as possíveis interferências de seus sintomas, como comprometimento maxilo-mandibular 
e as alterações hematológicas no tratamento odontológico. Também deve estar preparado 
para agir diante da possibilidade de um sangramento excessivo em procedimentos 
como extrações, curetagem e cirurgias (AHMADIEH; FARNAD; SEDGHIZADEH, 2014; 
SOUSA et al., 2014). De acordo com Rosenbaum (2014), vários defeitos de coagulação 
contribuem para diátese hemorrágica na DG, incluindo trombocitopenia, trombocitopatia, 
deficiências nos fatores de coagulação e fibrinólise aumentada. 

No caso abordado, a paciente fazia uso de TRE por quase quatro anos, mas 
apresentava histórico de hemorragia após exodontia. Assim, optou-se, visando prevenir 
uma possível hemorragia, por realizar hemostasia local seguida de sutura e prescrição 
de antifibrinolítico, diferindo do caso relatado por Horwits; Hirs; Machtei (2007), em que 
foram utilizados apenas procedimentos locais para evitar uma hemorragia pós exodontia. 
Por outo lado, o procedimento concorda com Saranjam et al. (2012) e Costa et al. (2018) 
que recomendam fazer profilaxia contra diátese hemorrágica, mesmo em pacientes que 
fazem TRE.

Segundo Bender; Bender (1996); Carter et al. (1998) e Saranjam et al. (2012), a 
cicatrização do local da extração pode ser transitória e as lesões podem reaparecer. 
Neste caso, a paciente relatou problemas de cicatrização em outras exodontias, como 
reabertura da ferida após remoção de sutura e alveolite. Dessa forma, a medicação 
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antibiótica foi mantida por mais uma semana. 
Com quarenta dias a região apresentava-se completamente cicatrizada e com 

presença de neoformação óssea para o fechamento do alvéolo, coincidindo com os 
achados de Lisboa; Guedes (2011), o que comprova a eficácia do protocolo de tratamento 
utilizado nos dois casos.

4 | 	CONCLUSÃO

É essencial para uma boa atuação do cirurgião-dentista o conhecimento dos 
sinais e sintomas da DG e dos impactos que essas peculiaridades clínicas apresentam 
no tratamento, para que se possa planejar uma terapêutica adequada, dentro das 
necessidades e restrições do paciente, levando em consideração a severidade da doença 
e do procedimento a ser realizado.

O engajamento do cirurgião-dentista com a equipe multidisciplinar que acompanha o 
paciente deve ser sempre considerado, principalmente quando houver a necessidade de 
realização de procedimentos mais invasivos.
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