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RESUMO

Unitermos: ‘

Sindrome de Cornélia
de Lange;

Deficiéncia intelectual;
Ulcera §

Objetivo: Este trabalho tem como objetivo relatar o atendimento

i odontoldgico relacionado a doenca de Riga-Fede de uma crianca de 2

anos e 4 meses de idade, do sexo feminino, que apresenta sindrome de

: Cornelia de Lange. Descricdo do Caso: A sindrome de Cornélia de Lange

! (CdLs) € uma condicdo rara com manifestacdo multissistémica
caracterizada por deficiéncia no desenvolvimento, dismorfismo facial tipico,
comprometimento no crescimento e anormalidades em mudltiplos 6rgaos,
incluindo alteragbes em maos e pés, mas-formacbes renais e
i cardiovasculares, além de alteracbes do desenvolvimento neuroldgico.
Problemas odontoldgicos frequentemente incluem a presenca de palato
Eprofundo e ogival, micrognatia, atraso na irrupcdo dentaria, doenca
i periodontal e automutilagio da lingua. Este artigo relata o tratamento de
uma crianga atendida na clinica de odontologia para pacientes com
necessidades especiais Hospital de Ensino Odontolégico da Universidade
Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS), pois apresentava uma leséo
i traumatica no ventre lingual conhecida como Ulcera de Riga Fede. A leséo
Efoi removida através de bidpsia excisional, com todos o0s cuidados
! necessarios em nivel ambulatorial. Concluses: A identificagdo das
Ecomorbidades associadas a Sindrome de Cornélia de Lange é de
i fundamental importancia para uma conducdo segura do atendimento
clinico. O profissional deve ter conhecimentos sobre as alteracdes que
Eocorrem na cavidade bucal do paciente com CdLs, conhecendo as
possiveis lesBes patoldgicas comumente associadas a sindromes.
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ABSTRACT

Lange Syndrome; Obijective: This study aims to report the dental care related to the Riga-Fede
Intellectual D'Saa'll(':tz; disease of a 2.4 years old child, female, who has Cornelia de Lange syndrome.
i Case Description: Cornelia de Lange syndrome (CdLs) is a rare condition with

multisystemic manifestation characterized by developmental impairment,

Etypical facial dysmorphism, impaired growth and abnormalities in multiple

organs, including changes in hands and feet, renal and cardiovascular

i malformations, in addition to changes in neurological development. Dental

problems often include the presence of a deep and pointed palate,

micrognathia, delayed tooth eruption, periodontal disease and self-mutilation of

the tongue. This article reports the treatment of a child at the dental clinic for

! patients with special needs at the Dental Teaching Hospital of the Federal

University of Rio Grande do Sul (UFRGS), as she presented a traumatic lesion

in the lingual belly, known as Riga Fede ulcer. The lesion was removed by

i excisional biopsy with all necessary care on an outpatient basis. Conclusions:

The identification of comorbidities associated with Cornelia de Lange

Syndrome is of fundamental importance for the safe conduct of clinical care.

The professional must have knowledge about the changes that occur in the

oral cavity of the patient with CdLs, knowing the possible pathological lesions

: commonly associated with the syndromes.

INTRODUCAO

A sindrome de Cornélia de Lange (CdLs) é
caracterizada por alteracbes fenotipicas que
podem afetar mdltiplos érgdos. A sindrome é
assim denominada, pois em 1933 foi estudada
pela pediatra Cornélia de Lange, que avaliou
duas criancas que demonstravam
caracteristicas sindrémicas similares, mas nao
tinham grau de parentesco. Porém, em 1916,
um pediatra alemao chamado Brachmann ja
havia relatado alguns aspectos dessa
sindrome, sendo este 0 motivo de a condi¢éo
ser também conhecida como Sindrome
Brachmann de Lange.?

A etiologia da CdLs ainda é incerta. A
relacdo de sete genes com a CdLs ja foi
relatada na literatura, sendo cinco deles
identificados como causadores de 70% dos
casos. Apesar de ser uma doenga genética, a
maioria dos casos sdo esporadicos (mutagbes
heterozigotas), tendo uma porcentagem muito
baixa, de menos de 1%, de casos de CdLs
causados por transmissao familiar. O “espectro
Sindrome de Cornélia de Lange” inclui
fenétipos classicos e ndo classicos, causados
por variacdes patogénicas nos genes
codificadores do complexo de coesina e suas

interacées. >34

A incidéncia da sindrome de CdLs ¢é
relatada entre 1 a cada 10.000 e 1 a cada
60.000 nascidos vivos.® Nao ocorre predilecdo
racial e, em relagdo ao sexo, o disturbio afeta
homens e mulheres de maneira semelhante,
podendo haver leve predilecdo pelo sexo
feminino na ordem de 1,3:1.3%6 O risco de
recorréncia estimado é de 2-5% para irmaos de
um individuo afetado, filho de pais saudaveis,
dada a possibilidade de mosaicismo gonadal
em um dos progenitores e, quando um dos
progenitores é afetado, o risco de recorréncia
aumenta para 50%.3

Com relacdo a Classificacdo Internacional
de Doencas (CID-10) esta sindrome se
enquadra nas sindromes com anomalias
congénitas que afetam mdltiplos sistemas
(Q87), associada predominantemente as de
baixa estatura, CID Q87.12.

Segundo Kline et al (2007)7, o diagndstico
da CdLs é fundamentalmente clinico, a partir
de critérios minimos de diagnéstico apés o
consenso entre a Fundacdo Americana de
Cornélia de Lange e o Comité Cientifico
Mundial para a CdLs. Esses critérios clinicos
devem incluir a aparéncia facial e trés ou mais
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caracteristicas dentre as descritas abaixo
(Tabela 1), bem como preencher dois ou trés
critérios dentro dos sete sistemas afetados e
pelo menos um deve pertencer a uma das trés
areas maiores que sdo a do crescimento,
desenvolvimento e comportamento. Todas as
informacdes obtidas séo valiosas e podem ser

utilizadas por profissionais de saude para
melhor  diagnéstico e tratamento de
complicacbes associadas a CdLs. Um bom
diagnéstico permite um tratamento adequado,
melhorando a expectativa de vida dos
individuos com a sindrome.

Tabela 1. Critérios de Diagnostico da Sindrome de Cornélia de Lange [Adaptado de Leite AL, Real MV, Santos F

(2011)]

Categoria
Facial

Presenca do critério principal e
de trés ou mais critérios
secundarios

Crescimento

Presenca de dois ou mais
critérios principais.
Desenvolvimento

Presenca de pelo menos um
critério principal.
Comportamento
Presenca de dois ou mais
critérios principais.

Musculoesquelético

Presenca de um dos critérios
principais ou presenca de dois
ou mais critérios secundarios
do grupo 1 ou presenca de trés
ou mais critérios secundarios
do grupo 2.

Neurossensorial / Pele

Presenca de trés ou mais
critérios principais.

Outros sistemas maiores
Presenca de trés ou mais

critérios principais.

Critério Principal
Sindfrio (sobrancelhas finas e arqueadas)

Peso < Percentil 5
Comprimento/Estatura < Percentil 5
Perimetro cefélico < 2 Desvios-padroes

Atraso de desenvolvimento ou retardo
mental
Dificuldades de aprendizagem

Perturbacdo de Hiperatividade e/ou
Défice de Atencédo

Caracteristicas Obsessivo-Compulsivas
Ansiedade

Agressividade

Comportamento de Autoagressao
Timidez extrema

Perturbac&o do Espectro Autista
Auséncia de antebracos

Maos e/ou pés pequenos (<P3) ou
oligodactilia

Ptose

Malformac&o ducto lacrimal ou Blefarite
Miopia = -6.00D

Malformacéo ocular maior/ Pigmentacéo
Peripapilar

Surdez e/ou Hipoacusia

Convulsées

Cutis marmarata

Hirsutismo generalizado

Mamilos e/ou umbigo hipoplasico
Malformacé&o Gl/Malrotagao

Hérnia diafragmética

Refluxo Gl

Fenda palatina

Malformacdes cardiacas congénitas
Micropénis

Hipospadias

Criptorquidia

Malformacdes urogenitais

Fonte: Leite AL, Real MV, Santos F (2011)3

Critério Secundario
Cilios longos
Nariz curto, com narinas antevertidas
Filtro longo e proeminente
Dorso nasal largo e deprimido
Mento pequeno/quadrado
Labios finos e antevertidos
Palato ogival
Dentes muito espacados/agenesias

Grupo 1 Clinodactilia do 5° dedo
Prega palmar anormal
Grupo 2 Deslocamento da cabeca

radial/ extensdo anormal do
cotovelo

1° metacarpo pequeno/
implantacéo proximal
Sindactilia parcial do 2° ou
3° dedos dos pés

Escoliose

Pectum escavatum
Displasia/Luxacdo da anca
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Critérios minimos de diagndsticos da CdLs:
1) Mutagéo positiva para CdLs; ou 2) Aparéncia
facial e 2  critérios de crescimento,
desenvolvimento ou comportamento; ou 3)
Aparéncia facial e 3 critérios das outras
categorias, incluindo 1 critério de crescimento,
desenvolvimento ou comportamento e 2 das
restantes categorias.

As alteracdbes mais frequentemente
encontradas no sistema estomatognatico de
pacientes com a sindrome de Cornélia de
Lange sdo micrognatia, atresia maxilar,
apinhamento dentario, hipodontia, microdontia,
retardo na irrupcdo dentaria, doenca
periodontal, hipoplasia do esmalte e eroséo
dentaria causada pelo acido do refluxo
gastroesofagico.>%°

No que se refere ao plano psicolégico e
comportamental, de acordo com Coelho
(2016)*°, problemas cognitivos sdo comumente
observados, envolvendo dificuldade de
aprendizado e comunicagdo. Criangas com
CdLS tendem a manifestar personalidade dificil
e caprichosa, sendo suscetiveis a alteracdes
frequentes de humor. Esses pacientes podem
ainda apresentar comportamentos obsessivo-
compulsivos, déficit de atencdo e
hiperatividade. Muitos individuos com a
sindrome apresentam caracteristicas tipicas do
transtorno do espectro autista, como
automutilacdo, comportamentos repetitivos e
compulsivos, apreco por rotina e dificuldade de
interacdo social.

A automutilacdo é relatada como uma
caracteristica frequente em pacientes com
necessidades especiais.!''* Para Baghdadi em
2001 e 2002'>1 a automutilacdo da lingua é
um tipo de comportamento prejudicial, que
pode acontecer com pacientes sindrémicos e,
inclusive, para Van Der Meij et al (2012)
lesbes na lingua de bebés pode ser a
apresentacdo inicial de alguns problemas
neurolégicos graves. A presenca da
automutilacdo em pacientes com CdLS é
frequente e pode estar associada a presenca
de anomalias fisicas que sdo fontes de dor. A
literatura refere que o comportamento de
automutilacdo pode ocorrer em resposta a uma
condicdo fisica dolorosa, numa tentativa de
controle da dor, ou em resposta a mudancas de
rotina ou frustracbes. Esse comportamento
pode manifestar-se ainda durante a primeira
infancia, por volta de 2 anos de idade.®

Segundo Nogueira et al (2014)*8, a Doenga
de Riga-Fede (DRF) é uma lesdo traumética
caracterizada como uma ulceracdo crbnica na
mucosa bucal localizada frequentemente no
ventre lingual de bebés recém-nascidos,
comumente associada a dentes natais ou
neonatais. A lesdo pode interferir na adequada
succdo do leite materno e na alimentagcdo da
crianca, podendo causar perda de peso,
irritabilidade, dificuldade para dormir, choro
intermitente, interferéncia no sistema
imunolégico e no crescimento, além de
deficiéncia no desenvolvimento craniofacial,
devendo ser diagnosticada e tratada
precocemente.

Segundo Van Der Meij et al (2012)Y, a
Doenca de Riga-Fede estd associada a
movimentos linguais anteroposteriores.
Aproximadamente um quarto dos casos €
relacionado com desordens neurolédgicas e,
nesses casos, a leséo ocorre mais tardiamente,
apos os 6 meses de idade.

Como a DRF esta intimamente associada
ao traumatismo lingual causado pelos dentes e,
frequentemente, a presenca de dentes natais
e/ou neonatais, o estabelecimento do plano de
tratamento é desafiador, uma vez que envolve
a decisdo pela extracdo ou manutencdo dos
dentes que estdo causando a lesdo. Deve-se
levar em consideracao se o dente causador &
extranumerario ou da série normal, grau de
implantagdo 6ssea do dente por meio de
exame radiografico, grau de mobilidade ao
exame clinico, problemas durante a succao,
interferéncia na amamentacao, possibilidade de
realizacdo de medidas terapéutica pouco
invasivas (desgaste da borda incisal),
possibilidade de preservacdo do espaco da
arcada dentéria e estado funcional do dente
para evitar um tratamento iatrogénico.*®

Um dos tratamentos indicados para a DRF,
segundo Lopes (1936)%° seria a exérese da
leséo ulcerada, praticada com tesoura curvas,
que fariam incisbes semilunares laterais a
lesdo, permitindo a ablacdo da base
endurecida sobre a qual repousa a ulceragéo.
Em geral ndo se faz necessaria a sutura das
bordas da ferida e, se houver hemorragia,
recorre-se a cauterizagdo da mesma. Deve-se
estar atento pois ndo é a exérese um meio
terapéutico de eficacia constante, uma vez que,
pode ocorrer recidiva apds a remoc¢ao da lesao.

Diante do exposto, o0 objetivo deste trabalho
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€ apresentar o relato de caso de uma paciente
de dois anos e quatro meses, com sindrome de
Cornélia de Lange, que apresentou um quadro
clinico de doenca de Riga Fede, bem como
discutir os aspectos relacionados ao tratamento
realizado na crianca. A responsavel pela
paciente consentiu a publicagdo cientifica
relacionada ao atendimento da crianca e o
Comité de Etica da Universidade Federal do
Rio Grande do Sul (UFRGS), autorizou a
divulgacdo do trabalho (CAAE
53941216.7.0000.5347).

‘ DESCRICAO DO CASO ‘

Paciente do sexo feminino, de dois anos e
quatro meses de idade, foi levada por sua mae
a clinica de odontologia para pacientes com
necessidades especiais do Hospital de Ensino
Odontolégico da Universidade Federal do Rio

ulcerada e de bordos endurecidos.

Durante a anamnese, a mae da crianca
relatou que a menina apresentava sindrome de
Cornélia de Lange (CdLs), sem histérico
familiar da condicdo. A responsavel relatou
ainda que a paciente apresentava mal-
formacéo renal. Quanto ao uso de medicagoes,
a crianca fazia uso de sulfato ferroso e
omeprazol. Em relacdo aos habitos de salde
bucal, a mée relatou que a menina ainda nao
havia realizado acompanhamento odontolégico
e que conseguia realizar a higienizagcdo

Grande do Sul (UFRGS), pois havia
preocupacdo da familia em relacéo a presenca
de lesdo ulcerada no ventre lingual da menina,
cujo tempo de evolucdo ndo foi precisamente
descrito pela mée da crianga (Figura 1).

Durante a anamnese, a mae da crianca
relatou que a menina apresentava sindrome de
Cornélia de Lange (CdLs), sem historico
familiar da condicdo. A responsavel relatou
ainda que a paciente apresentava mal-
formagéo renal. Quanto ao uso de medicagdes,
a crianca fazia uso de sulfato ferroso e
omeprazol. Em relacdo aos habitos de saude
bucal, a mée relatou que a menina ainda néo
havia realizado acompanhamento odontoldgico
e que conseguia realizar a higienizagdo
dentéria da crianca esporadicamente. Quanto a
dieta, a crianca era alimentada por sonda
nasogastrica.

Figura 2. Comprometimento de crescimento,
alteragdes em maos e pés e utilizagcdo da sonda
nasogastrica.

dentéria da crianca esporadicamente. Quanto a
dieta, a crianca era alimentada por sonda
nasogastrica.

Com relagdo aos sinais clinicos da

Sindrome de Cornélia de Lange, a paciente
apresentava malformacBes dos membros
inferiores e superiores. A menina apresentava
ainda baixa estatura e peso (Figura 2). Sua
cognicdo, audicdo e capacidade de fala
estavam comprometidos comparando-se a
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bebés normotipicos.

Ao exame clinico da face, observou-se um
dismorfismo facial tipico, pestanas longas,
espessamento das sobrancelhas com a unido
das mesmas, testa hirsuta, narinas
antevertidas, labio superior fino, filtro labial
alongado e indistinto, além de comissura labial
voltada para baixo (Figura 3). Ao exame das
mucosas bucais, verificou-se presenca de
lesdo hiperplasica, pediculada, ulcerada, com
bordas endurecidas, de 1cm x 0,6cm, no ventre
lingual (Figura 1). Os dentes apresentavam-se
higidos em relacdo a presenca de lesbes de
carie dentaria, porém havia presenca de fatores
de risco da doenca pela presenca de biofilme
visivel.

Observou-se durante o exame clinico que a
paciente realizava movimentos
anteroposteriores repetitivos com a lingua,
caracterizando um habito deletério. A hipotese
diagnostica da lesao foi de doenca de Riga-
Fede (DRF), pois acreditou-se que o0s
movimentos repetitivos causaram a mutilacdo
no ventre lingual devido ao atrito com os
bordos incisais dos dentes 71 e 81.

Devido a grande hiperplasia do tecido
sublingual e presenca de bordos endurecidos,
a bidpsia excisional da lesao foi planejada, com
objetivo de realizar o diagnostico diferencial da
lesdo.” Como de rotina na clinica de

odontologia para pacientes com necessidades
especiais do HEO da UFRGS, o profissional
gue atendeu a paciente entregou a mae da
crianca uma carta enderecada ao médico da
crianca, com o objetivo de explicar-lhe a
proposta de tratamento da equipe odontoldgica

-

Figura 3. Caracteristicas faciais tipicas: espessamento das
sobrancelhas com a unido das mesmas, testa hirsuta,
narinas antevertidas, labio superior fino, filtro labial alongado
e indistinto, além de comissura labial voltada para baixo.

e solicitar-lhe parecer quanto ao quadro
sistémico da paciente.

O procedimento de biépsia foi realizado em
nivel ambulatorial. A crianga foi envolta em
campo cirdrgico estéril, a mde da menina
realizou a estabilizacéo protetora de seu corpo,
enquanto um membro auxiliar da equipe de
trabalho realizava a estabilizacdo de sua
cabeca. A cirurgia foi realizada sob anestesia
infiltrativa no ventre lingual, proximo a leséo,
com lidocaina 2% associada & epinefrina
1:100000 (DFL Ind. Ltda.). Uma pinca
hemostatica reta foi utilizada para direcionar a
incisdo e a remocao da lesé&o foi realizada com
bisturi lamina 15C e pin¢a Adson.

Procedeu-se a hemostasia com gaze estéril
e entdo manobra de sintese por meio da sutura
por trés pontos simples com fio reabsorvivel. O
uso caseiro de um mordedor foi recomendado
para atuar como um protetor bucal e evitar o
contato do ventre lingual com os incisivos
inferiores. Uma consulta de revisdo pos-
operatoria foi agendada para sete dias ap6s o
procedimento. A mée da paciente, no entanto,
ndao pode leva-la a consulta e um novo
agendamento foi realizado. A crianga retornou
guatorze dias apls a realizacdo da bidpsia,
apresentando cicatrizacdo do leito cirdrgico
compativel com o tempo pds-operatdrio (Figura
4). Nao havia indicativos de infeccdo poOs-
operatoria.

O diagnéstico histopatoldgico da leséo foi
de Ulcera cronica, confirmando a hipoGtese
diagnostica inicial de Doenca de Riga-Fede
(Figura 5).

Figura 4. Avaliacdo pds-operatéria realizada 14 dias ap6s
remogéo da lesdo.
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Figura 5. Imagens do exame histopatol6gico, em aumento de 40x (a) e 100x (b), em que se observa um fragmento de mucosa
revestido por tecido epitelial estratificado pavimentoso paraceratinizado hiperplasico com degeneragdo hidrépica e area de

Ulcera. Adjacente, observa-se tecido conjuntivo com infiltrado inflamatério cronico e vasos sanguineos.

|_oiscussao [

Segundo Van der Meij et al (2012)Y7 a
doenca de Riga-fede pode ocorrer associada a
dentes natais ou neonatais, em bebés de até 2
meses de idade, ou relacionada a erupcéo de
incisivos inferiores entre 6 e 24 meses de
idade, sendo aos 10 meses a idade média de
acometimento. Quanto a época de ocorréncia
da condicdo, Dominguez-Cruz et al (2007)%
propdem a classificagdo em “doenca de Riga-
Fede precoce”, quando ocorre associada a
presenca de dentes natais ou neonatais nos
primeiros 6 meses de vida, e “doenga de Rida-
Fede tardia”, quando ocorre associada a
primeira denticdo apds os 6-8 meses de vida.
Os autores relatam que a doenca precoce esta
relacionada com o reflexo de succdo e
tendéncia instintiva de protrusdo lingual,
enquanto que a doenca tardia esta
possivelmente relacionada com alteracdes
neurolégicas.

No caso descrito a paciente apresentou a
lesdo com dois anos e quatro meses de idade,
associado a erupcdo dos elementos dentarios
71 e 81. O aparecimento tardio da doenca de
Riga Fede justifica-se pelo atraso de
desenvolvimento global causado pela sindrome
de Cornélia de Lange e a presenca de
movimentos de projegé&o lingual. A presenca de
movimentos repetitivos em pacientes
sindrémicos é relatada na literatura.°

O diagnostico diferencial da doenca de
Riga-Fede deve incluir tumor de células

granulares, miofibroma, sarcoma, linfoma,
agranulocitose, sifilis congénita e
tuberculose.'”?! A literatura sobre diagnostico
diferencial, aliada & identificacdo clinica de
bordos endurecidos na leséo influenciaram a
tomada de decisdo pela bidpsia no caso
descrito.

A recidiva da lesdo no ventre da lingua nédo
foi uma hipétese descartada, uma vez que o 0s
movimentos de protrusdo lingual que
desencadearam o aparecimento da mesma
tenderiam a persistir de forma lenta devido a
movimentos involuntarios relacionados ao
desenvolvimento neuropsicomotor da paciente
sindrémica. O uso de um mordedor foi sugerido
com alternativa para evitar os movimentos
linguais repetitivos, atuando como um protetor
bucal. Barbosa et al (2016)* relataram o uso
de protetor bucal para evitar mordeduras
involuntarias em paciente com doenca
neurodegenerativa.

Em 2007, Kline e colaboradores’,
publicaram um documento de consenso
especializado, sobre o diagnéstico e tratamento
odontolégico ideal para pessoas com a
sindrome de Cornélia de Lange (CdLs), cuja
primeira declara¢@o de consenso internacional,
neste documento, sugeriu que 0
acompanhamento odontolégico dos pacientes
com CdLs fosse feito precocemente por uma
equipe interdisciplinar de saude, orientando
uma dieta saudavel, aplicacéo tépica de flior e
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exames dentéarios periddicos. Esta conduta foi
adotada para a paciente do caso clinico
apresentado, uma vez que foi reforcada a
orientagdo de higiene bucal a ser realizada pela
cuidadora e as consultas de manutencdo da
paciente foram planejadas para ocorrerem em
periodicidade minima de 6 meses, ou até
mesmo om maior frequéncia, sempre
observando fatores de risco individuais.

Houve a colaboracdo da paciente e da sua
cuidadora durante o atendimento, por esse
motivo foi realizado o tratamento cirdrgico da
lesdo lingual da paciente. Seu choro foi débil,
fraco, por vezes rouquenho. Entretanto,
Sztajnberg et al (1973)2, afirmaram que estas
caracteristicas do choro sdo comuns na
sindrome de Cornélia de Lange e que o choro
pode sugerir o diagnostico da condicao.

A paciente do caso descrito apresentou, no
entanto, além do choro caracteristico, as
principais caracteristicas clinicas da CdLs,
cumprindo-se os parametros de diagndsticos
clinicos faciais, de crescimento e
desenvolvimento, musculo esqueléticos e
cutaneo (Tabela 1), corroborando com os trés
casos clinicos apresentados por Sztajnberg et
al (1973)%

Domingues-Cruz et al (2007)%, Senanayake
e Karunaratne (2014)? e Morales-Chavez et al
(2015)*2 referem a ocorréncia de Ulceras bucais
em pacientes sindrémicos, o que reforca uma
possibilidade de associacdo entre a
caracteristica sindrbmica da paciente e o
surgimento de uma Ulcera de Riga Fede. Por
outro lado, durante a descricdo do referido caso
clinico, percebeu-se que havia poucas citacdes
sobre o0s achados dentarios e bucais
especificos da Sindrome Cornélia de Lange,
bem como sua relagdo com outras sindromes.
Dessa maneira observa-se necessidade de
investigar essas caracteristicas. Publicacdes de
relatos clinicos sobre pacientes com a CdLs
poderiam ajudar a identificar semelhancas e
diferencas entre diferentes grupos de pacientes
com problemas associados a esta sindrome.

Acredita-se que a publicacdo deste relato de
caso clinico foi uma oportunidade de
capacitacdo para os cirurgibes-dentistas que,
conhecendo a especificidade das necessidades
de um Unico paciente, possam atender outros
pacientes com a Sindrome Cornélia de Lange
de maneira mais eficiente.

CONSIDERACOES FINAIS

O conhecimento sobre as comorbidades
que um paciente com a Sindrome Cornélia de
Lange apresenta é de fundamental importancia
para a conducdo de seu tratamento
odontolégico. O  cirurgido-dentista  deve
conhecer as alteragbes que ocorrem na face e
cavidade bucal do paciente com a sindrome,
incluindo as possiveis lesBes patolégicas
comumente associadas. Neste relato de caso
clinico, a remocao da lesdo propiciou adequado
diagnéstico diferencial, mas 0
acompanhamento longitudinal da paciente esta
indicado, com objetivo de manter sua saude
bucal e propiciar qualidade de vida.
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