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Intfrodugao

A sindrome de Van der Woude € uma sindrome rara, com heranca autossomica dominante, de elevada penetrdncia e expressividade
variavel, resultante de mutacoes no gene codificante do fator regulador do interferdo 6 (IRFé). Estima-se que a incidéncia seja de 1 em
35.000 a 1 em 100.000 pessoas. E caracterizada pela presenca de depressdes para-medianas no Idbio inferior, associada a fenda do Idbio
e/ou fenda do palato, verificando-se ainda uma elevada prevaléncia de hipodontia.

.  ~ ;. Fotografias exira-orais
Descricao do caso clinico

o Sexo masculino, 6 anos;

o Realizada qgueiloplastia aos 3 meses e palatoplastia
com |1 ano de idade;

Anamnese o Acompanhado na terapia da falg;

o Encaminhado para a consulta de Pos Graduacdo
de Ortodontia da Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra.

o Malformacdo congénita da regido da face;

Exame - .
o Presenca de duas depressoes para-mediandas no
extra-oral f e N .
|abio inferior com excrecdo de saliva.
o Presenca de fenda labiopalatina bilateral;
Exame Exame

o Mordida cruzada posterior bilateral;

objetivo Intra-oral o Agenesia dos incisivos laterais superiores.

o Degluticdo atipica com pressao lingual simples;

f EXCI.me | |° Alteracdo da fala (rinoldlia);
Anistiollell ) o Ligeiro défice auditivo bilateral.
o Classe | molar de Angle; Modelos de estudo
Andlise de |0 Mordida profunda (overbite de 7 mm);
modelos |o Mordida cruzada posterior dos dentes 53, 54, 63 e 64;
o Rotacodes dentdrias dos denfes 11 e 21.
o Classe Il esquelética (SNA:89° SNB:75° ANB: 14°);
o Normodivergente;
Andlise |° InCisivos superiores severamente refruidos e refroinclinados

(em relacdo a linha NA e ao plano maxilar);

o Incisivos inferiores retruidos e retfroinclinados (em
relacdo a linha NB);

o Angulo interincisivo aumentado (180°);

o Angulo nasolabial aumentado (1329).

Exames de | cefalo-
diagnodstico| meétrica

o Familiares com caracteristicas fenofipicas semelhantes
Nna ascendéncia paternag;

Genetica o Confimado o diagndstico de Sindrome de Van der

Woude, apos pesquisa genética, pela presenca de

mutacoes no gene IRF6.
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O diagnostico de sindrome de Van der Woude pode ser realizado e NLML
clinicamente, baseando-se na presenca dos sinais tipicos da - . n
doenca. Os tracos fenotipicos podem ser variados, podendo ir ¥ e
desde anomalias ndo visiveis até a apresentacdo de fossetas no — | NG
|dbio inferior, com fenda labial e/ou palatina associada. . o
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O tratamento deve ser dirigido e adaptado das manifestacdes R 1y . | S
clinicas presentes em cada doente, através do trabalho conjunto | | vy
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de uma equipa multidisciplinar, que deve Incluir ortodontia e Va : e
medicina dentdria, cirurgia pldastica e maxilo-facial, terapia da “
fala e genética.

Conclusao

E importante saber reconhecer a presenca do Sindrome de Van der Woude para se poder realizar um diagndstico e plano de
tfratamento adequado, tal como orientar o paciente para um acompanhamento por uma equipa multidisciplinar.




