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Introdugao: a Hemocromatose Hereditaria (HH) € uma doencga autoss6mica recessiva do gene HFE,
caracterizada pelo aumento da absorgao intestinal de ferro, levando a sua deposigéo lenta em varios
orgaos, mais especificamente nos tecidos moles. Objetivo: o objetivo deste trabalho foi reunir e analisar
as evidéncias cientificas sobre a Hemocromatose Hereditaria.

Metodologia: utilizando-se a base de dados PUBMED e o portal de periédicos CAPES, discutiu-se
o metabolismo do ferro, epidemiologia, diagnoéstico, terapéutica, manifestagdes clinicas sistémicas e
bucais dessa doenca.

Resultados: essas manifestagdes ocorrem principalmente a partir dos 40 anos, depois do excesso
de ferro se acumular progressivamente em diferentes érgaos, particularmente no figado, coracédo e
pancreas. Manifestagbes bucais ocorrem através de lesdes hiperpigmentadas e alteragdes no fluxo
salivar, que podem ser detectadas pelo Cirurgido-Dentista.

Conclusao: a HH é uma condigdo genética muito comum e seu diagnéstico tardio pode provocar
danos irreversiveis a 6rgaos e sistemas, inclusive na cavidade bucal, sendo importante que o Cirurgiao-
Dentista esteja atento as suas manifestagoes clinicas, de forma a contribuir para seu diagnéstico que,

muitas vezes, s é estabelecido apés o surgimento de complicacées secundarias da doenca.

Descritores: hemocromatose; proteina da hemocromatose; manifestagdes bucais.

INTRODUCAO

A hemocromatose hereditaria (HH) é uma
doenca autossbmica recessiva causada por
uma mutagcdo C282Y no gene HFE, resultando
em aumento da absorcido de ferro no trato
gastrointestinal. Esse acumulo excessivo de
ferro leva a deposigcao progressiva em orgaos,
como figado, com risco de toxicidade. A
condicao ocorre devido a expressao reduzida da
hepcidina, que é a proteina reguladora do ferro.
E importante salientar que, em excesso, o ferro
pode ser toxico e prejudicial’?3#

Essa doenca é a forma mais frequente
de sobrecarga genética de ferro®. Além disso, &
considerada uma das doengas genéticas mais
comuns entre as pessoas de ascendéncia do
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norte da Europa e mais comum em homens do
que em mulheres®.

O prognéstico da hemocromatose ¢é
altamente favoravel quando o diagnéstico ocorre
antes que danos ao figado e a outros érgaos
sejam irreversiveis, permitindo uma melhor
expectativa de vida. Por outro lado, quanto mais
tarde for o diagndstico, mais grave tende a ser
0 prognostico. Por isso, a deteccdo precoce é
fundamental para um tratamento eficaz e para a
preservagao da saude a longo prazo*’.

A apresentagdo clinica classica da
HH esta associada a mutagdes no gene HFE
incluindo C282Y e / ou H63D. Embora a mutacéo
seja hereditaria e presente ao nascimento, a
maioria dos individuos ndo desenvolve sinais e
sintomas ap6s anos de acumulagao de ferro®®.

Autor para Correspondéncia:
Henrique de Oliveira Vieira

Servidado da Prainha 00. Barra da Lagoa — Florianépolis - SC. CEP 88061-240. TEL: (32) 999911795

E-mail: henriquevieira55@gmail.com

Arqg Odontol, Belo Horizonte, 61: e15, 2025 154


https://orcid.org/0009-0009-5915-9028
https://orcid.org/0000-0001-5699-9210
https://orcid.org/0000-0001-5423-4150
https://orcid.org/0000-0002-6265-6422
https://orcid.org/0000-0002-8396-0722

Hemocromatose Hereditaria e Impactos na Cavidade Oral

Se o disturbio nao for detectado e tratado
precocemente, o ferro continua a acumular-se
nos orgdos e tecidos'. Sdo descritas diversas
complicagdes, como disturbios enddcrinos
(diabetes, hipogonadismo hipogonadotrofico,
impoténcia), problemas cardiacos (arritmias e
insuficiéncia cardiaca), doencga articular (artrite
destrutiva, afetando preferencialmente asegunda
e terceira articulagdes metacarpofalangicas),
fadiga, amenorreia e hiperpigmentacao cutanea
generalizada®*"12,

Manifestagcdoes cutaneas e mucosas tém
sido descritas em formas clinicas altamente
desenvolvidas®. No caso da cavidade bucal, a
pigmentacgdo oral € observada apenas em uma
minoria de pacientes com HH'?, especialmente
quando nao ha hiperpigmentagao cutanea'.

Neste contexto, & importante avaliar
e compreender as evidéncias cientificas no
processo de adoecimento da HH e seu impacto
na cavidade bucal.

Este estudo de reviséo integrativa tem
como objetivo reunir e analisar as evidéncias
cientificas sobre a HH, com énfase nas
manifestagcdes clinicas sistémicas e bucais,
bem como em aspectos cruciais como o
metabolismo do ferro, diagndstico e terapéutica.
Nesse contexto, torna-se essencial avaliar e
compreender os impactos da HH na cavidade
bucal, além de examinar o processo de
adoecimento associado a essa condigao.

METODOLOGIA
Estratégia de busca
Abusca por artigos cientificos foi realizada

nas bases de dados PUBMED e no Portal de
Periddicos CAPES.

Os critérios de inclusdo foram: artigos
completos na integra, em inglés ou portugués,
que abordassem as principais manifestacbes
clinicas da HH, com énfase nas manifestacbes
bucais, diagndstico, terapéutica e epidemiologia.
Foram excluidos artigos que nao tratavam
especificamente de HH ou suas manifestacoes
clinicas, artigos de opinido, resumos de
conferéncias e com metodologias mal
delineadas.

Selecao e andlise de artigos

Apdés a busca, os artigos foram
selecionados com base nos titulos e resumos a
partir de um total de 11.770 artigos de 1972 até
2024. A seguir, uma leitura critica dos artigos foi
realizada, com o objetivo de identificar:

1. O entendimento atual sobre o metabolismo
do ferro, incluindo os mecanismos que levam
ao acumulo excessivo de ferro nos 6rgéos;

2. As principais manifestagdes clinicas da HH,
especialmenteaquelas que afetamacavidade
bucal, como as lesdes hiperpigmentadas e
as alteragdes no fluxo salivar;

3. A abordagem terapéutica para o controle da
doenca e os impactos da HH na saude bucal;

4. A importancia do diagndstico precoce, com
foco nas estratégias que os cirurgides-
dentistas podem adotar para identificar
sinais clinicos precoces da doenca.

Os artigos foram cuidadosamente
avaliados por dois revisores calibrados
para extrair as evidéncias mais relevantes,
possibilitando uma analise critica e aprofundada
dos temas relacionados a HH reduzindo para
um total de 35 artigos selecionados para analise
(Figura 1).

Figura 1. Fluxograma do processo de selecao dos artigos incluidos na revisao.

Nota: Representagao do numero total de artigos inicialmente identificados (n = 11.770), aplicagéo dos critérios
de incluséo e excluséo e total de estudos selecionados para analise final (n = 35).
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RESULTADOS

O ferro é um metal essencial, vital
para fungdes como transporte de oxigénio
e producdo de hemadacias™. Ele é absorvido

no intestino, transportado pela transferrina e
armazenado em proteinas como ferritina (Figura
2)'°. A hepcidina regula o metabolismo do ferro,
controlando sua absorgcdo, armazenamento e
liberagéo (Figura 3)".

Figura 2. Diagrama ilustrando o curso do ferro (Fe) no organismo.

Nota: O ferro é absorvido no duodeno e, em seguida, transportado na circulagdo sanguinea ligado a
transferrina. Ele é utilizado em diversos processos fisiolégicos, como na medula 6ssea para eritropoiese.
Fonte: Elaborado pelo autor, 2025.

Figura 3. Regulacdo do metabolismo do ferro plasmatico pela hepcidina.

Nota: a hepcidina regula o metabolismo do ferro plasmatico através de trés processos celulares principais:
1) a exportagéo de ferro via ferroportina, 2) a absorgéo do ferro pelo intestino via transferrina, e 3) o
armazenamento do ferro nas células através da ferritina. A hepcidina atua como um regulador chave,

modulando esses processos para manter o equilibrio do ferro no organismo.

Fonte: Elaborado pelo autor, 2025.

Na HH o excesso de ferro circulante,
especialmente o n&o ligado a transferrina,
causa danos celulares. Esse ferro livre é
absorvido por hepatdcitos, cardiomiécitos e
células pancreaticas, produzindo radicais livres
que danificam tecidos, resultando em fibrose e
aumento do risco de carcinoma hepatico'®'. O
ferro labil se apresenta como forma téxica do
ferro livre e é responsavel pela toxicidade celular
na doenca'’.

Ja no <caso da hemocromatose
caracterizada pela sobrecarga de ferro no

10.35699/2178-1990.2025.58825

organismo, pode ser hereditaria (primaria) ou
adquirida (secundaria). Descrita no século
XIX, seu mecanismo principal — a absorcao
intestinal excessiva de ferro — foi elucidado nas
décadas seguintes. A identificacdo do gene HFE
em 1996 (mutagbes C282Y e H63D) confirmou
sua origem genética, especialmente na forma
hereditaria tipo 1, responsavel por 90-95% dos
casos’3,

A hepcidina, principal reguladora do
metabolismo do ferro, é deficiente ou ineficaz em
varias formas de hemocromatose (tipos 1, 2, 3 e
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4B), favorecendo o aumento do ferro plasmatico.
Na HH tipo 42, que é a forma mais clinicamente
branda, ocorre a deficiéncia na exportacdo de
ferro pelos macréfagos sem elevagao do ferro
plasmatico®’.

Destacam-se como fatores de risco
para a hemocromatose a heranga genética
— especialmente entre individuos de origem
europeia do Norte, como celtas e caucasianos
—, 0 sexo masculino e a histéria familiar da
doenca™'®'® A condicdo é mais prevalente entre
pessoas brancas e afeta predominantemente os
homens, que apresentamumataxade sobrecarga
de ferro até 24 vezes maior do que as mulheres®.
A manifestagdo clinica costuma ocorrer apés
os 40 anos nos homens e, nas mulheres,
apés a menopausa, sendo potencialmente
acelerada por fatores como o consumo de
alcool, infeccdo por hepatite C e dieta rica em
ferro®. A hemocromatose secundaria resulta de
condi¢cdes como transfusdes repetidas, doencas
hepaticas ou eritropoiese ineficaz, com sintomas
que podem se sobrepor a forma hereditaria®'-?2.

Estudos indicam uma frequéncia variavel,
de 1,5 a 3 casos por 1.000 pessoas, podendo
chegar a 1 caso por 200 a 400 individuos. Cerca
de 10% dos caucasianos nos paises ocidentais
sdo portadores de mutagbes do gene HFEZ:.
A mutacdo C282Y, na forma homozigdtica,
representa 85-90% dos casos clinicos?*. Apesar
disso, apenas 10% dos homozigotos para C282Y
desenvolvem sintomas clinicos ou lesées em
orgaos®. Em termos de hereditariedade, irmaos
de individuos com HH tém 25% de chance de
serem homozigotos, e filhos tém 5% de risco®.

Nos EUA, entre 1979 e 1997, a taxa
de hospitalizagbes por hemocromatose foi de
2,3 por 100.000 pessoas, com aumento de
mais de 60% entre os maiores de 60 anos®. A
hemocromatose e os disturbios de sobrecarga
de ferro sdo prevalentes globalmente, afetando
milhdes de pessoas?.

As hemocromatoses sao doencgas
graves, muitas vezes subdiagnosticadas devido
a fase assintomatica prolongada e sintomas
inespecificos'. O diagndstico precoce deve ser
baseado em dados clinicos, laboratoriais e de
imagem. A dosagem de ferritina sérica (>300 ng/
mL em homens, >200 ng/mL em mulheres) e a
saturagaodatransferrina (>50%) sao os primeiros
passos, considerando valores muito elevados
indicativos de sobrecarga significativa'®?’.

Testes genéticos do gene HFE
confirmam a hemocromatose tipo 1 na
presenca da mutacdo C282Y'S. Exames de
imagem, como a ressonancia magnética, sao

10.35699/2178-1990.2025.58825

Uteis para quantificacdo do ferro nos 6érgaos,
especialmente no coragdo®. A bidpsia hepatica,
embora invasiva, pode ser necessaria em casos
especificos para avaliar o acumulo de ferro
e o grau de fibrose. Um diagnéstico preciso é
essencial para a adesao ao tratamento e melhor
prognostico?®.

Como terapéutica, a flebotomia & o
tratamento padré&o, seguro, eficaz e de baixo custo
paraaHH, removendo glébulos vermelhos ricos em
ferro e estimulando o uso das reservas corporais
para a produgado de novos eritrocitos. Na fase de
inducao, realiza-se sangrias semanais até que a
ferritina atinja cerca de 50 ng/mL, com hemoglobina
acima de 11 g/dL. Em seguida, inicia-se a fase
de manutencéo, com flebotomias periddicas por
tempo indefinido'™'. A eritrocitaférese, embora
mais cara e complexa, € uma alternativa eficaz
para pacientes com dificuldades em manter a
frequéncia das sangrias"’.

Apesar da eficacia, a flebotomia
pode causar efeitos adversos como fadiga,
sincope e perda de apetite, afetando a adesao
ao ftratamento. Isso justifica a busca por
alternativas menos invasivas, especialmente na
fase de manutencdo. Os inibidores da bomba
de protons, ao reduzirem a acidez gastrica
e, consequentemente, a absorcao de ferro,
diminuem a necessidade de flebotomias em
alguns pacientes®. Em casos de sobrecarga
de ferro com anemia, utiliza-se a quelagdo com
farmacos como deferasirox, que pode substituir
a flebotomia em determinadas situagdes’®2°,

Os cuidados com pacientes com HH
sao muitos, sendo que devem ser monitorados
quanto as complicagbes como doenca hepatica,
diabetes, cardiopatias e disturbios enddécrinos,
com vacinagao indicada contra hepatites A e B,
influenza e pneumococo®. Além disso, a dieta
deve ser equilibrada, evitando suplementos
com ferro e vitamina C, além de alcool e
alimentos ricos em ferro. Estimulo a ingestao
de proteinas, B12 e folato é recomendado para
favorecer a eritropoiese induzida pela sangria’®.
O tratamento precoce é essencial para prevenir
danos irreversiveis e reduzir a morbimortalidade.

De acordo com as manifestacoes
clinicas, a HH pode ser assintomatica ou
apresentar sintomas variados, que surgem
lentamente devido ao acumulo progressivo de
ferro nos tecidos. A gravidade clinica depende
da mutacdo genética, fatores ambientais e
caracteristicas do hospedeiro*'. Na HH tipo
1, os sintomas aparecem apés os 40 anos e
incluem fadiga, dor articular, disfuncédo sexual,
diabetes, pigmentacao cutanea e cirrose. O tipo
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2 é precoce, com inicio apos a primeira década,
e causa hipogonadismo, insuficiéncia cardiaca
e alteragdes glicémicas. Os tipos 3 e 4 sdo
semelhantes ao tipo 1, mas o tipo 4 apresenta
sobrecarga de ferro, principalmente nas células
reticuloendoteliais™®.

Pacientes sintomaticos podem
apresentar doengas hepaticas inexplicaveis,
diabetes tipo 2 com hepatomegalia, alteracées
cardiacas, disfungbes sexuais e artropatias.
Ademais, casos assintomaticos frequentemente
sdo diagnosticados por rastreio familiar ou
exames de rotina'*'®. Os sintomas iniciais
sdo inespecificos, como fadiga, perda de

peso, impoténcia e amenorreia. Em estagios
avancados, surgem hiperpigmentacao, cirrose,
carcinoma hepatocelular e infecgdes por
disfungédo imune'831,

A cardiomiopatia por sobrecarga de
ferro € comum, podendo evoluir de disfungao
diastélica para cardiomiopatia dilatada?*2. O
diabetes afeta até 60% dos pacientes e decorre
da deposigao de ferro no figado e pancreas'. A
hiperpigmentagéo ocorre em até 90% dos casos
avancados, com coloragao bronzeada causada
por ferro e melanina (Figura 4)'33. Qutras
complicagoes frequentes sao: a perda de libido,
atrofia testicular e amenorreia'™ .

Figura 4. Pigmentagdo em unhas de paciente com hemocromatose hereditaria.

Fonte: paciente participante do projeto “Avaliacdo do
impacto das intervencdes odontoldgicas nos pacientes
em Unidade de Terapia Intensiva”, aprovado pelo Comité
de Etica- CEPUFJF- no. 1.455.404 de responsabilidade do
pesquisador Fabri Jr., José.

As artropatias, degenerativas e néao
inflamatérias, ocorrem em até 70% dos casos,
podendo persistir mesmo apds o controle da
sobrecarga de ferro®.

As manifestagbes bucais da HH, embora
raras, oferecem pistas clinicas relevantes,
especialmente em fases avancadas da doenca.
Tradicionalmente, lesbes orais e alteracbes
no fluxo salivar tém sido observadas em
pacientes com depdésitos elevados de ferro,
hiperpigmentacgao cutanea e disfungao organica
significativa, sobretudo hepatica?.

A pigmentagdo oral, quando presente,
€ causada pelo depodsito de hemossiderina,
pigmento endégeno derivado do metabolismo do
ferro, e resulta em coloragdo azul-acinzentada
ou marrom da mucosa, especialmente no
palato, mucosa jugal e gengiva. Apesar de ser
uma caracteristica reconhecida, trata-se de um
achado incomum, relatado em cerca de 15% a
20% dos casos, sendo muitas vezes ausente
mesmo em pacientes diagnosticados com
HH12,34.

10.35699/2178-1990.2025.58825

Outro aspecto relevante é a disfuncao
das gléndulas salivares, frequentemente
manifestada como hipossalivagdo nos estagios
iniciais da doencga®®. Essa condicao se apresenta
com redugcdo do volume e espessamento da
saliva, gerando mucosa seca e atréfica, além de
sintomas como disgeusia, disfagia, disartria e
aumento do risco para diversas patologias orais,
como ulceragobes, carie, gengivite, periodontite,
candidiase e sialoadenite bacteriana®. Tal
comprometimento salivar pode, inclusive, se
confundir clinicamente com a Sindrome de
Sjogren, sendo o exame histopatolégico com
coloracado por azul da Prussia um recurso util
para diagnoéstico diferencial®®.

O caso clinico descrito por Frantzis et al.
(1972)* exemplifica essa manifestagdo. Uma
paciente inicialmente investigada por linfoma e
disfuncdo hipofisaria foi diagnosticada com HH
apos exame odontolégico revelar melanose
gengival e pigmentacdo azulada no palato,
confirmadas por biodpsia histolégica positiva para
ferro (Figura 5).
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Figura 5. Manifestagdes bucais da Hemocromatose.

Nota: a seta preta aponta para pigmentagéo em labios e lingua. O circulo evidencia a pigmentagéo

em mucosa jugal.

Fonte: paciente participante do projeto avaliagdo do impacto das intervencbes odontoldgicas
nos pacientes em Unidade de Terapia Intensiva, aprovado pelo Comité de Etica- CEPUFJF- no.

1.455.404 de responsabilidade do pesquisador Fabri Jr., José

DISCUSSAO

Nesta revisdo, descrevemos os achados
de estudos sobre o percurso do ferro no
organismo. Compreender o metabolismo do
ferro auxilia na compreensao do processo de
adoecimento lento que ocorre na HH e pode
estimular outras pesquisas na area, abrindo a
perspectiva para novas estratégias diagnésticas
e terapéuticas. O Ferro desempenha uma
funcdo vital em atividades bioquimicas no
corpo humano™®38 e seu metabolismo &
através da hepcidina, horménio produzido
pelos hepatdcitos, que orquestra trés processos
celulares principais: absor¢ao, armazenamento
e exportagao de ferro. As vias de sinalizagéo da
hepcidina sdo compostas por uma variedade
de proteinas, tais como transferrina, ferritina e
ferroportina e suas atividades e expressdes sao
bem coordenadas de forma interdependente.

As evidéncias reunidas neste estudo
destacam a relevancia do diagndstico precoce da
HH, considerandoque aavaliagdodahomeostase
e da sobrecarga de ferro, por meio de diferentes
abordagens diagndsticas, € fundamental para a
conduta clinica e prevencéo de complicagdes. A
avaliagdo da ferritina sérica e da saturagdo de
transferrina é o primeiro passo para identificar a
causa da hiperferritinemia'®':'8, Se esses testes
forem consistentes com sobrecarga de ferro,
confirmagdes adicionais ndo invasivas, como
exames de imagem e analise histologica, sao
indicadas para confirmar o envolvimento dos
orgéos pela sobrecarga®.

Assim que o diagndstico for estabelecido,
o tratamento imediato deve ser iniciado'?°. A
flebotomia é o tratamento mais seguro, eficaz
e econdbmico para a HH, sendo o procedimento
chave no tratamento, porém com efeitos
colaterais’8, A utilizag&o de inibidores da bomba
de prétons pode ser indicada e ajuda a manter o
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nivel de ferritina sérica?®. Uma dieta balanceada
deve ser instituida, evitando-se os suplementos
com vitamina C, porque aumentam a absorc¢ao
intestinal de ferro. Alimentos com alto teor de
ferro e bebidas que contenham alcool deve
ser restringido, pois podem acelerar danos
hepaticos. Deve ser encorajada uma dieta rica
em proteinas, vitamina B12 e folato, pois acelera
a eritropoiese que é intensificada com a sangria
terapéutica’®.

Os achados das pesquisas avaliadas
demonstraram que pacientes que n&o recebem
o tratamento precoce podem desenvolver
complicagdes graves com sequelas irreversiveis.
Como o principal local de armazenamento de
ferro em excesso e sintese de hepcidina, o figado
€ inequivocamente o 6rgdo com maior impacto
na fisiopatologia da hemocromatose, evoluindo
para cirrose®. Além do figado, o coragdo pode
ser afetado. O acumulo progressivo de ferro esta
associado a disfungéo diastolica em um estagio
inicial e progride para cardiomiopatia dilatada
em estagio final®. O diabetes mellitus € um dos
maiores disturbios enddcrinos associados a HH.
Acredita-se que a sobrecarga de ferro no figado
leve a resisténcia a insulina e seu acumulo nas
células beta pancreaticas, resultando em danos
celulares e diminuigao da secregao de insulina’®.

Nos estagios finais da doenga a
pigmentagdo da pele é observada, com dois
pigmentos distintos de cor preto-azulada ou de
chumbo oferro, e na cor acastanhada nos tecidos
envolvidos?'33, Pode haver ainda perda da libido
e atrofia testicular em homens e amenorreia em
mulheres. Ademais, podem ocorrer artropatias
degenerativas'®?,

Alémdisso, sdoimpactantes as alteragdes
bucais nos pacientes com HH. A manifestacao
bucal mais impactante é a disfungédo salivar®.
E fundamental a investigacdo de qualquer sinal
e sintoma de hipossalivagdo, principalmente
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pelos cirurgides dentistas, pois a hipossalivagao
pode ser um marcador precoce da deposicao
de ferro?2. Assim, uma criteriosa investigagao da
qualidade e quantidade da saliva pode auxiliar
no diagndstico precoce da HH e possibilitar
o tratamento. O profissional deve se atentar
para o aspecto da mucosa e para as queixas
relacionadas a alteracdo salivar. Os estudos
demonstraram que a mucosa bucal se torna seca
e atrofica e os pacientes queixam-se de disgeusia,
disfagia e disartria, progressivamente353,

Atenta-se para o fato de que, além de
possibilitar o diagnostico precoce da HH, a
avaliagdo quali/quantitativa da saliva possibilita
desenvolver estratégias preventivas, reduzindo
a incidéncia de outras doencas bucais. O risco
de desenvolver ulceragbes, carie, gengivite,
periodontite, candidiase e sialodenite bacteriana
sdo elevados em pacientes com alteragbes
salivares. Essas alteracbes causam importantes
danos a homeostase bucal e para a qualidade
de vida®.

Apesar da relevincia dos achados,
este estudo apresenta algumas limitagdes.
Por se tratar de uma revisao integrativa, néo
foi possivel padronizar metodologicamente
os estudos incluidos, os quais apresentaram
heterogeneidade quanto ao delineamento,
critérios  diagndsticos, amostras e foco
investigativo, oque podelimitaracomparabilidade
dos resultados. Além disso, ha escassez de
publicacbes especificas sobre as manifestagdes
bucais da HH, o que restringe a profundidade
da analise sobre o papel do cirurgido-dentista
no diagnostico precoce da doenga. A revisao
também se restringiu a artigos publicados em
inglés e portugués e disponiveis nas bases
PubMed e Portal CAPES, o que pode ter excluido
evidéncias relevantes presentes em outras
bases de dados ou em outros idiomas. Por fim,
nao foi realizada analise quantitativa dos dados,
0 que impede a mensuracdo da magnitude das
associagoes entre a HH e suas manifestacoes
clinicas sistémicas e bucais, limitando o grau de
generalizacao dos resultados.

Diante dessas limitagbes, sugere-se
que pesquisas futuras adotem delineamentos
observacionais ou experimentais com amostras
clinicas bem caracterizadas, investigando de
forma aprofundada as alteragdes salivares e
pigmentagdo da mucosa bucal em pacientes
com HH. Estudos longitudinais e multicéntricos
também sado recomendados para avaliar a
progressao das manifestacbes bucais e sua
possivel utilizagdo como marcadores precoces
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da doenca, contribuindo para estratégias
diagnosticas mais integradas entre medicina e
odontologia.

CONCLUSAO

A HH ¢é uma condicdo comum e
potencialmente grave, cuja detecgdo precoce,
com base na avaliacido da ferritina e saturacao
da ftransferrina, ¢é essencial para evitar
danos irreversiveis. Além das manifestacbes
sistémicas classicas, alteragbes salivares
podem representar um sinal precoce relevante.
Este estudo reforca a importdncia de uma
abordagem integrada, que considere tanto os
achados clinicos sistémicos quanto os bucais no
manejo da doenga.
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The pathophysiology of Hereditary Hemochromatosis and its impact on
the oral cavity: an integrative review

Background: Hereditary Hemochromatosis (HH) is an autosomal recessive disease of the HFE gene,
characterized by increased intestinal iron absorption, leading to its slow deposition in several organs,
more specifically soft tissues.

Aim: The objective of this work was to gather and analyze the scientific evidence on HH.

Methods: Using the PUBMED database and the CAPES journal portal, iron metabolism, epidemiology,
diagnosis, therapy, and systemic and oral clinical manifestations of this disease were discussed.

Results: These manifestations occur mainly from the age of 40, after the excess iron accumulates
progressively in different organs, particularly in the liver, heart and pancreas. Oral manifestations occur
through hyperpigmented lesions and changes in salivary flow, which can be detected by the Dentist.

Conclusion: HH is a very common genetic condition and its late diagnosis can cause irreversible
damage to organs and systems, including in the oral cavity, and it is important that the Dentist is aware
of its clinical manifestations, in order to contribute to its diagnosis, which, is often only established after
the onset of secondary complications of the disease.

Uniterms: hemochromatosis; hemochromatosis protein; oral manifestations.
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