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RESUMO

A Sindrome de Cornélia de Lange € uma desordem do desenvolvimento rara,
diagnosticada principalmente pelas caracteristicas faciais do portador, alem de retardos
mental e no crescimento. Portadores dessa sindrome sdo acometidos por doencas
sistémicas que podem agravar o controle de comportamento quando submetidos a
atendimento meédico/odontoldgico ou, inclusive, levar a obito. A fim de se evitar que
simples procedimentos sejam realizados em ambiente hospitalar, sob anestesia geral,
devido a dependéncia de uma vida metddica e regrada, a assisténcia odontologica deve
ser inserida precocemente na rotina dos portadores de tal sindrome. O objetivo deste
trabalho é relatar o caso clinico do paciente V.M.S.D 12 anos de idade, sexo masculino,
leucoderma, que se apresentou no Hospital Geral de Japuiba com odontalgia causada por
carie nos dentes 26 e 36, sendo submetido ao tratamento odontol6gico em ambiente
hospitalar, sob anestesia geral; além de discutir os importantes cuidados necessarios que
o0 cirurgido — dentista deve ter para a realizacdo de procedimentos odontoldgicos nesse

paciente.

Palavras-chave: Sindrome de Cornélia de Lange; Anestesia geral; Odontologia
hospitalar
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ABSTRACT

Corneal Lange Syndrome is a rare genetic disorder, diagnosed mainly by the facial
features, in addition to growth and mental retardation. Patients with this syndrome are
affected by systemic diseases that can worsen behavior control when undergoing medical
/ dental care or even lead to death. In order to avoid simple procedures being performed
in a hospital environment under general anesthesia, due to the dependence on a methodical
and regulated life, dental care should be inserted early in the routine of patients with such
syndrome. This study aim to report the clinical case of V.M.S.D, 12year-old male patient,
leucoderma, attended at Japuiba General Hospital presenting toothache caused by carie in
permanent teeth 26 and 36, the procedure was performed in a hospital setting; in addition
to discussing the important care that the dental surgeon must take to perform dental

procedures in this patient.

Keywords: Cornelia de Lange Syndrome; General anesthesia; Hospital dentistry

INTRODUCAO

A sindrome de Cornélia de Lange é uma anomalia genética autossdmica
dominante, de prevaléncia estimada em 1 a cada 10.000 a 50.000 nascimentos, embora
mais casos venham sendo crescentemente diagnosticados. De diferentes manifestacdes,
essenciais ao diagnostico, portadores dessa sindrome se apresentam com caracteristicas
faciais distintivas, como sobrancelhas espessas e unidas, cilios longos e espessos, nariz
arrebitado, labios finos e filtro longo, anomalias em membros superiores, problemas
comportamentais, retardo do crescimento, retardo mental e hirsutismo. Tais caracteristicas
podem variar de acordo com o tipo da mutacao genética, podendo té-las de forma mais ou
menos pronunciadas. (NOOR; KAZMI et al, 2012) (ELLAITHI; GISSELSSON et al,
2007) (KRANTZ; McCALLUM et al, 2004) (KLINE; GRADOS et al, 2007) (J MOSS &
C OLIVER, 2014)

Individuos portadores desta sindrome normalmente sdo acometidos por doencas
gastrointestinais, anormalidades de visdo e audicdo e problemas cardiacos e
genitourinarios, que muitas vezes estdo associados aos comportamentos de automutilacéo
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e agressividade. Os problemas gastrointestinais e cardiovasculares, assim como
pneumonia aspiratéria, inclusive sdo as doencas mais associadas ao Obito desses
pacientes. (J MOSS & C OLIVER, 2014) (SLONEEM; OLIVER et al, 2009)

Extremamente metddicos e organizados, pessoas com SCdL sdo dependentes de
rotina, por isso pode-se existir dificuldades acerca de controle de comportamento em
procedimentos médico/odontolégico quando € necessario lhes assistir. Tais
comportamentos podem se intensificar com o avangar da idade, de modo que os periodos
de transicdo, como puberdade, sdo os mais delicados. (J MOSS & C OLIVER, 2014)
(SLONEEM; OLIVER et al, 2009)

A fim de minimizar esses comportamentos indesejaveis, a introducdo de novas
atividades na rotina da pessoa portadora da sindrome de forma gradual e precoce é
essencial. Contudo, a procura ao atendimento odontol6gico aos portadores de SCdL é
tardio, geralmente em caso de dor, situacdo na qual a colaboracdo do paciente é
dificultada. Portanto, para procedimentos invasivos ou em situagdo de urgéncia e
emergéncia é necessario atendimento em nivel hospitalar, sob anestesia geral. (J MOSS

& C OLIVER, 2014) (COLLIS; OLIVER et al, 2006)
Neste trabalho sdo demonstrados os procedimentos odontoldgicos em paciente

com Sindrome da Cornélia de Lange. Problemas de comportamento incluindo a agresséo,
associados ao refluxo gastroesofagico, o retardo mental e a incapacidade de colaborar com
o atendimento a nivel ambulatorial foram determinantes para a escolha de uma abordagem

em centro cirurgico sob anestesia geral.

RELATO DE CASO

Paciente V.M.S.D, leucoderma, 12 anos de idade, sexo masculino, peso e altura
condizentes com uma crianga de 6 anos, com diagnostico clinico de SCdL (Figura 1A,
1B e 1C), se apresentou ao Hospital Geral de Japuiba relatando odontalgia como queixa
principal.

As variabilidades do conjunto das caracteristicas clinicas, morfoldgicas e
genéticas desta sindrome, aliada a necessidade de abordagem com o menor stress e maior
efetividade corroboram para indicagéo de uma abordagem inicial sob anestesia geral deste
caso, ressalvando a necessidade uma criteriosa anamnese e 0 apoio de uma equipe

multidisciplinar e posteriormente acompanhamento no ambulatorio.
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Foram solicitados exames pré-operatdrios (exames de sangue, eletrocardiograma,
radiografia de torax PA/Perfil e exame de urina — EAS) sob sedacdo devido ao
comportamento ndo colaborador do paciente, que se apresentaram sem alteracdes e risco
cirargico sendo o paciente classificado em ASA 1l. O tratamento odontolégico foi
realizado em centro cirdrgico sob anestesia geral (Figura 2A e 2B), sendo 0s
procedimentos efetuados: Raspagem Supragengival , Profilaxia e exodontia dos
elementos dentarios 26 e 36. (Figura 3A a 3I)

Atualmente a paciente encontra-se em acompanhamento no ambulatério.

DISCUSSAO

E de consenso de todos os autores que o portador da Sindrome de Cornélia de Langue
possui caracteristicas fisicas que os definem como labios e filtros longos, anomalia de
membros superiores, sobrancelhas unidas e espessas, cilios longos e espessos e nariz
arrebitado. Porém, muito mais que caracteristicas fisicas, pacientes enquadrados neste
tipo de anomalia devem ser acompanhados e tratados levando em consideracdo sua
condicéo psicolégica e comportamental.

A deficiéncia mental faz com que seu comportamento seja mais infantilizado. Além
disso, problemas no comportamento, como a automutilazacao e necessidade de uma vida
de rotina, podem dificultar no tratamento desses pacientes, caso a intervencao seja tardia.
Um acompanhamento odontoldgico precoce desses pacientes facilita no tratamento, uma
vez que as desordens ou patologias podem ser prevenidas e/ou interceptadas a tempo, em
nivel ambulatorial, prevenindo intervencfes mais invasivas, além de o paciente estar
familiarizado com o ambiente do consultério odontolégico. Contudo, em indmeras
situacBes em que o paciente necessita de atendimento de urgéncia/emergénica, 0
atendimento no consultério odontoldgico fica impraticavel ja que o paciente com SCdL
pode ndo colaborar com o atendimento. A essas situagdes, fica recomendado o
atendimento a nivel hospitalar, com o paciente sedado sob anestesia geral para realizacdo

de todos os procedimentos odontoldgicos.
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CONCLUSAO

Pacientes portadores da Sindrome da Cornélia de Lange podem apresentar problemas de
controle de comportamento, se ndo habituados ao atendimento odontologico ou em caso
de urgéncia/emergéncia. O atendimento hospitalar, sob anestesia geral, pode ser a

alternativa ideal para o tratamento odontoldgico nesses casos.

Fig.1: Caracteristicas das sobrancelhas espessas e unidas, nariz arrebitado, labios finos e
filtro longo (A); orelhas curtas (B); e anomalia em membros superiores (C).

Fig.2: Acesso em membro superior esquerdo (A); Intubacdo Orotraqueal (B).
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Fig.3: Procedimentos realizados: Tratamento Periodontal (A); Dente 26 com coroa
destruida e indicacdo de exodontia (B); Dente 36 com cérie e indicagdo de exodontia
(C); Anestesia do Nervo Alveolar Superior Posterior para extragdo do dente 26 (D);
Exodontia do dente 26 (E); Sutura pds exodontia do dente 26 (F); Anestesia do Nervo
Alveolar Inferior para extracdo do dente 36 (G); Exodontia do dente 36 (H); Sutura
pos exodontia do dente 36 (1).
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