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Introdugdo: A sindrome de Van der Woude é uma sin-
drome rara, com heranca autossémica dominante, de elevada
penetrancia e expressividade varidvel, resultante de mutacoes
no gene codificante do fator regulador do interferao 6 (IRF6).
Estima-se que a incidéncia seja de 1 em 35.000 a 1 em 100.000
pessoas. E caracterizada por presenca de depressdes parame-
dianas no labio inferior, associada a fenda do 14abio e/ou fenda
do palato, com elevada prevaléncia de hipodontia.

Descri¢do do caso clinico: Paciente do sexo masculino,
6 anos de idade, foi encaminhado para a consulta de Ortodon-
tia da Pés-graduacdo de Ortodontia da Faculdade de Medicina
da Universidade de Coimbra. Apds observacdo clinica e exa-
mes complementares de diagnéstico, que incluiu a tomografia
computadorizada de feixe cénico (CBCT), verificou-se que o
paciente apresentava uma malformacao congénita da regido
da face, caracterizada por fenda labiopalatina bilateral, asso-
ciada a mordida cruzada posterior bilateral, agenesia dos
incisivos laterais superiores e 2 depressdes paramedianas
no labio inferior que excretam saliva. No exame funcional,
apresentava degluticdo atipica com pressao lingual simples,
diccdo alterada (rinolalia), pequeno défice auditivo bilateral,
sendo desconhecidos outros antecedentes pessoais de relevo.
Na anamnese, foram referidos familiares com caracteristicas
fenotipicas semelhantes na ascendéncia paterna. Apés pes-
quisa genética, confirmou-se o diagndstico pela presenca de
mutacoes no gene IRF6.

Discussdo e conclusdes: O diagndstico de sindrome de
Van der Woude pode ser realizado clinicamente, baseando-se
na presenca dos sinais tipicos da doenca. Os tracos fenoti-
picos podem ser variados, podendo ir desde a apresentacao
de fossetas no labio inferior com fenda labial e/ou palatina,
até anomalias ndo visiveis. O tratamento deve ser dirigido
as manifestacles presentes em cada doente, através de uma
equipa multidisciplinar, que deve incluir cirurgia plastica e
maxilofacial, medicina dentdria e ortodontia, terapia da fala
e genética. Desta forma, é importante saber reconhecer a
presenca da sindrome de Van der Woude para se poder realizar
um diagnéstico e plano de tratamento adequado, tal como ori-
entar o paciente para um acompanhamento por uma equipa
multidisciplinar.
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Introducdo: Um tratamento ortoddntico-cirirgico deve ter
como objetivo ndo s6 a obtengdo de uma oclusdo ideal num
sistema estomatognatico saudavel, mas também a melho-
ria da estética facial do paciente, com estabilidade a longo
prazo dos resultados alcangados. No tratamento ortodéntico-
-cirdrgico da classe III esquelética e da endognatia maxilar,
torna-se crucial a colaboragdo entre o ortodontista e o cirur-
gido maxilofacial.

Descri¢do do caso clinico: Paciente do sexo masculino,
19 anos de idade, apresenta uma deformidade dentofacial de
classe III. Na observacdo extraoral verifica-se a presenca de
uma face longa, com assimetria do mento para a esquerda,
perfil concavo e angulo nasolabial aumentado. Ao exame
intraoral, apresenta-se com uma endognatia maxilar, associ-
ada a mordida cruzada posterior bilateral e falta de espacgo
severa na arcada maxilar e mandibular. O plano de tratamento
sugerido foi um tratamento combinado ortoddntico-cirtrgico.
A primeira fase consistiu na expansao maxilar cirurgicamente
assistida, em que se adotou o protocolo de ativacdo do para-
fuso Hyrax, de 2 voltas de manha e 2 voltas a noite, depois
de um periodo de laténcia de 5 dias apds as osteotomias.
Efetuado o periodo de contencdo necessdario nestes casos de
expansdo esquelética, foi colocada aparatologia fixa maxilar
e mandibular e realizada a exodontia de 4 pré-molares. Pos-
teriormente, foi realizada a segunda cirurgia ortognatica, que
envolveu o avanc¢o maxilar, com recurso a osteotomia Le-Fort I
e a correcdo da assimetria mandibular, através da osteotomia
sagital bilateral da mandibula. Seguiu-se a fase ortoddntica
pos-cirturgica de finalizacdo e a realizacdo da contencéo fixa
inferior e removivel superior com uma placa de Hawley. A
correcdo da endognatia maxilar foi realizada numa primeira
fase cirtrgica, através da expans@o maxilar cirurgicamente
assistida, pois a magnitude da discrepancia transversal exigia
o tratamento em 2 fases cirdrgicas. Na preparacao ortodontica
pré-cirtrgica foram eliminadas as compensac¢oes dentdrias
e as arcadas foram harmonizadas, tendo sido necessaria a
exodontia dos primeiros pré-molares superiores e inferiores
devido a existéncia de discrepancia dentomaxilar severa em
ambas as arcadas. Durante o tratamento ortodéntico, o paci-
ente foi regularmente acompanhado pela periodontologia.

Discussdo e conclusdes: £ de salientar a importancia de
uma equipa multidisciplinar no tratamento de casos mais
complexos, de forma a culminar no resultado funcional e esté-
tico mais favoravel para o paciente.

http://dx.doi.org/10.1016/j.rpemd.2016.10.020
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