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RESUMO

A Sindrome de Cornélia de Lange (SCL) € uma sindrome relativa-
mente rara, afetando 1:10.000 a 1:30.000 dos recém-nascidos. Foi
descrita primeiramente por Brachman, em 1916, e posteriormente
por Cornélia de Lange, em 1933. Embora de causa desconhecida,
anormalidades cromossdmicas tém sido descritas. Como caracte-
risticas apresenta: atraso no desenvolvimento fisico, intelectual e de
linguagem, microbraquicefalia, sinofria e cilios longos, hirsutismo, re-
fluxo gastrico, problemas cardiacos e respiratérios, dentre outros.
Quanto as caracteristicas bucais, pode-se incluir micrognatia, api-
nhamentos dentais, higiene oral deficiente, problemas periodontais/
gengivais, cavidades de carie, dentes pequenos apresentando ero-
sao (podendo ter como causa o acido do refluxo estomacal). Nosso
caso versara sobre um paciente do género masculino, com trés anos
e oito meses de idade, portador da SCL, com as dificuldades encon-
tradas no manejo desse tipo especial de crianca, quanto ao trata-
mento dentario e proservacao da satde bucal.
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INTRODUGAO

A Sindrome de Cornélia de
Lange (SCL), de natureza congé-
nita, rara, que afeta um em cada
10.000 a 30.000 criangas recém-
nascidas, foi descrita primeira-
mente por Brachman, em 1916,
e, mais tarde, em 1933, pela Dra.
Cornélia de Lange, médica pedi-
atra alema (Eekelen & Henneken,
1994).

Sua etiologia ainda é desco-
nhecida, embora muitos pacien-
tes exibam alguma forma ines-
pecifica de anormalidade cro-
mossOmica (Beratis et al., 1971;
Sonnenberg & Camm, 1980). A
expectativa de vida é de dificil
previsao, pois cada crianga de-
senvolve seus pontos fortes e fra-
cos dentro de uma variagdo do
grau de severidade da sindrome,
existindo, portanto, as que sao
muito suavemente atingidas e as
que sao mais severamente atin-
gidas.

Conhecida como uma patologia
que geralmente causa retardo do
desenvolvimento intelectual (média
do QI=53) e de linguagem, tem
como caracteristicas gerais
(Begeman & Duggan, 1976):

* baixo peso ao nascer;

» dificuldade de alimentacgéo;

* retardo mental;

* retardo no desenvolvimento fisico;
* auséncia ou retardo na aquisi-
¢ao da linguagem;

 convulsoes;

* defeitos cardiacos;

* deficiéncias auditivas;

* problemas ortopédicos: maos e
pés pequenos, sulco palmar Unico,
unido parcial do 2° e 3° dedo do pé,
5° dedo curvado (clinodactilia);

* anormalidades nos pés e maos;
* refluxo gastroesofagico;

* problemas oftalmoldgicos
(Figs. 1 e 2).

unico

Fig. 1 - Caracteristicas gerais: palma da méo evidenciando sulco palmar
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Fig. 2 - Caracteristicas gerais: clinodactilia ( 5° dedo curvado para dentro)

Como caracteristicas fa-
ciais, encontram-se:
* microbraquicefalia;
* sinofria (sobrancelhas que se
unem na linha mediana);
* cilios longos;
* narinas anteversas;
* labios finos com angulos vol-
tados para baixo;
* hirsutismo (excesso de pélos
Nno corpo);
* |abio leporino e fenda palatina
(Goodban, 1993) (Fig. 3).
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Fig. 3 - Caracteristicas faciais:
sinofria, hirsutismo facial, labios

finos com angulos voltados para

baixo, cilios longos
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Quanto as caracteristicas den-
tais, podemos listar, segundo
Richard Mungo, dentista da Fun-
dagao “Sindrome de Cornélia de
Lange” — Canada (Facing...,
[19--]):

* micrognatia (pequeno desen-
volvimento da mandibula);

* apinhamentos dentais;

* microdentes (dentes peque-
nos);

* erosao (causada pelo acido es-
tomacal durante o refluxo gastri-
CO);

» desgaste dental (o bruxismo é
uma condicao comumente en-
contrada em pacientes especiais
(Sonnenberg & Camm, 1980);

e caries;

* problemas periodontais/
gengivites/ hiperplasias gen-
givais (drogas anticonvulsivan-
tes);

* atraso na erupgao dental;

* fendas palatinas/ palato fundo
(O’Donnell et al., 1985);

* higiene oral deficiente, devido a
falta de coordenagé@o motora.

RELATO DO CASO

Paciente do género masculi-
no, leucoderma, trés anos e oito
meses de idade, diagnosticado
desde o nascimento como por-
tador da “Sindrome de Cornélia
de Lange”, juntamente com a
mae, procurou o Departamento
de Odontologia Infantil da Facul-
dade de Odontologia de
Piracicaba - UNICAMP, para tra-
tamento dentario.

Ao primeiro contato, a di-
ficuldade de se relacionar com a
crianga foi notéria, pois ela mos-
trava-se assustada, incapaz de
compreender e responder as nos-
sas orientagdes, nao articulava
palavras, emitindo apenas gru-
nidos e choro constante.
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O Quadro 1 mostra o histérico pré-natal levantado durante a

anamnese:

Quadro 1 - Historia pre-natal

Tempo de gestagao

Problemas durante a gravidez

Tipo de parto
Peso da criangca ao nascer

Idade dos pais a época da gravidez

Outras gestacdes

Antecedentes hereditarios

9 meses

Nenhum

Normal

3,150 kilogramas

Mae:34 anos/ pai:36 anos
1 crianca do sexo feminino
normal

Nenhum

Quanto a’histéria pds-natal da crianga, relatou-se:

Quadro 2 - Histéria pds-natal

Doengas sistémicas

Respiratéria: quadro de pneumonia re-
corrente no 12 ano de vida
Cardiaca: sopro controlado

Infecgao de ouvido recorrente

Alimentagao ‘

Desenvolvimento

Uso de medicamentos

Visao

Dificuldade de amamentacao por afo-
gamento constante

Refluxo gastrico

Atraso no desenvolvimento fisico e in-
telectual

Antibidticos, antiinflamatdrios, analgé-
sicos,anticonvulsivantes, desconges-
tionantes, antialérgicos, vitaminas
Visé&o restrita: 7¢ de miopia no olho di-
reito e 112 de miopia no olho esquerdo

Ainda durante a anamnese, procuramos saber o tipo de alimenta-
cao e habitos da crianga, conforme Quadro 3.

Quadro 3 - Tipo de alimentacao e possiveis habitos

Tempo da amamentagéo natural

Tempo da amamentacao natural noturna
Tempo da amamentagao artificial

Uso e freqliéncia de mamadeiras

Tipo de adogante
Idade em que comecou a

Outros alimentos ingeridos

Sucgao de dedo/chupeta ou outros objetos

Tipo de respiragao

Até os 10 meses
Até os 10 meses
Ate hoje

Sim / 3 vezes ao dia
Acucar refinado

6 meses de idade
Verduras, frutas,
carne, arroz

Nao

Mista

comer frutas
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CONDUTA DE
TRATAMENTO

Nas primeiras consultas, a
mé&e recebeu orientagdes quan-
to a higiene bucal apods as
ingestdes de quaisquer alimen-
tos, principalmente apés as ma-
madeiras noturnas e diurnas, fa-
zendo uso, inicialmente, de de-
deira e, posteriormente, quando
0 paciente nao estivesse mais
tao resistente a pratica da higie-
nizagéo, usando escovas den-
tais. A tentativa de um condicio-
namento prévio foi fadada ao
insucesso, pela pouca idade da
criangca, somada a incom-
preensao das palavras e choro
continuo a percepgao de quais-
quer ruidos estranhos. Utiliza-
mos, entao, o Diazepan (Valium
—5mg, 1 comprimido 1 hora an-
tes da consulta) para tranquilizar
0 paciente.

Durante o tratamento, fize-
mos uso de macri (preconizada
pelo Dr. A. L. Walter — Londrina)
para melhor acomodacgao do pa-
ciente, evitando grandes movi-
mentos de corpo e facilitando a
contencao (Fig. 4).

Ao exame clinico, pudemos
observar:

* tecidos intrabucais: boche-
chas, lingua e labios quanto a
cor, textura e consisténcia con-
siderados dentro do padrao de
normalidade;

* gengivas levemente edemacia-
das;

* palato ogival;

e arco dental estreito e sem evi-
déncia de fissura;

* anormalidades dentarias:
agenesia dos elementos 72 e 82,
71 e 81 com leve bipartigcao
coronaria, 51 portador de tubér-
culo coronario;

* presenga macica de placa
bacteriana, principalmente na re-
giao vestibular dos incisivos su-
periores e oclusal dos primeiros
molares deciduos inferiores;

* extensas lesbes cariosas, ob-
servando-se, inclusive, envol-
vimento endodéntico nos dentes
51,61 e 64.

O tratamento constituiu-se de
* orientagdo quanto a dieta e hi-
giene bucal,
e exame radiografico periapical
antero-superior e antero-inferior,
pela técnica oclusal, quando se
pbde observar a presencga de um
dens in dente no 51, agenesia do
72 e 82 e uma suave biparticdo
pulpar e coronaria dos elemen-
tos 71 e 81 (Figs. 5 e 6);

* profilaxia profissional prévia em
todas as sessdes com taca de
borracha, pedra-pomes e creme
dental infantil (Tandy);

* erradicagao dos focos cariosos
com iondmero de vidro (Vitremer
—-3M);

* tratamento endodéntico (pasta
de Guedes-Pinto) dos elementos
51, 61 e 64;

* restauragbes em resina
fotopolimerizavel (cor A1 —2Z100
—3M) dos dentes 53, 52, 51, 61,
62, 63;

* restauragées em iondmero de
vidro (Vitremer — 3M) dos dentes
54, 64 e 84;

* restauracdo em amalgama do
dente 74;

* aplicacéo de verniz fluoretado
nos dentes 55, 65, 75, 85;

* proservagao: controle de placa
domeéstico, diario, com escova
de dente e pasta dental infantil, e
profissional a cada trés meses
(Figs. 7 e 8).
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Fig. 4 - Paciente posicionado para

tratamento em macri

Fig. 5 - Radiografia superior

Fig. 6 - Rdiografia infe}ior

Fig. 7 - Arco superior

Fig. 8 - Arco inferior
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DISCUSSAO

A causa da Sindrome de
Cornélia de Lange continua obs-
cura. Tem sido sugerida uma de-
sordem genética sem causa co-
nhecida. Suspeita-se de um gene
ou regiao de gene possivelmente
localizado no cromossomo 3
(Facing..., [19--]). Teratogenia foi,
também, mencionada, porém
descartada, pois ndo mostrava
evidéncias consistentes de sua
ocorréncia (Hawley et al., 1985).
Ja a tendéncia familiar tem sido
sugerida como sendo de possi-
vel transmissibilidade (Beratis et
al, 1971; O’'Donnell et al., 1985).

Criancas com essa sindrome
tém sido freqlientemente relatadas
como de dificil manejo (O’'Donnell
etal., 1985; Sonnenberg & Camm,
1980), assim como se mostrou
nosso paciente durante o trata-
mento. Sabe-se que constantes
repeticdes de comando e elogios,
quando executados corretamente,
sao de grande importancia no trei-
namento de comportamentos difi-
ceis em pacientes especiais, en-
tretanto o baixissimo nivel de co-
municacado e entendimento por
parte do nosso paciente bem
como sua pouca idade dificultaram
ainda mais a construgdo de um
canal de comunicagao eficaz.
Mesmo assim, a mae, muito inte-
ressada e colaboradora, relatou-
nos perceber o crescente interes-
se da crianga proporcionalmente
ao desenrolar do tratamento.

Por problemas de saude do
paciente (pneumonia recorren-
te e cardiopatia) foi contra-
indicada a anestesia geral, em-
bora a grande maioria dos pro-
fissionais prefiram-na, por faci-
litar o manejo do paciente du-
rante o tratamento (O’Donnell et
al., 1985; Sonnenberg & Camm,
1980).

Em vista da falta de habilidade
da crianga para proporcionar a
correta higienizacao da cavidade
bucal, bem como a dificuldade
dos pais e/ou responsaveis em
executa-la corretamente, indica-
se a proservacgao a cada trés
meses em meédia, por meio de
visitas periddicas nas quais, além
do acompanhamento do trata-
mento realizado e observagao da
sequéncia de esfoliagao e erup-
cao dental, também se executam
profilaxias profissionais e aplica-
cao topica de fluor.

CONCLUSAO

A diferenca do padrao de com-
portamento de uma crianga nor-
mal do de uma crianga especial
reverte em condigdes orais diver-
sas, necessitando, portanto, de
uma freqUéncia de“proservagao
maior.

Orientagdes aos pais e/ou res-
ponsaveis quanto a dieta, higiene
e habitos (quando existentes) sao
de relevante importancia, pois
esses pacientes sao limitados
quanto as habilidades motora e
intelectual, necessitando de cons-
tante monitoracao.

ABSTRACT

CORNELIA DE LANGE
SYNDROME: DIFFICULTIES
FOUNDED ON THE
ODONTOLOGY TREATMENT

The Cornelia de Lange Syndrome
(CLS) is a relatively rare syn-
drome, affecting one in 10.000 to
one in 30.000 live births. It was first
described by Brachman and later
by Cornelia de Lange, in 1933.
Although the cause of this condi-
tion is obscure, chromosomal
abnormalities have been de-
scribed. The clinical features in-
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cludes: growth and mental retar-
dation, delayed language skills,
microbrachycephaly, synophrys,
long eyelashes, hirsutism, gas-
troesophageal reflux, cardiological
and breathing problems etc. The
dental aspects are: hypertrophy of
the mandible, crowded teeth, poor
oral hygiene, periodontal diseases,
cavities, small teeth with erosion
(probably caused by stomach ac-
ids from reflux). This case is about
a male CLS child, 3 years and 8
months old, who presented the fea-
tures of the syndrome, and the dif-
ficulties in handing of the patient,
odontology treatment and
proservation.

Keywords: Cornelia de Lange
Syndrome, etiology, handing of
the patient difficulties
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