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Infrodugao

A sindrome de Van der Woude € uma sindrome rara, com herang¢a autossomica dominante, de elevada penetrdncia e expressividade
variavel, resultante de mutacdes 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 labio inferior, associada a fenda do labio
e/ou fenda do palato, verificando-se ainda uma elevada prevaléncia de hipodontia.

Descricdo do caso clinico

o Sexo masculino, 6 anos;

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

o Acompanhado na ferapia da falg;

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

Anamnese

o Malformacdo congénita da regido da face;
o Presenca de duas depressdes para-medianas no
ldbio inferior com excrecdo de saliva.

Exame
extra-oral

o Presenca de fenda labiopalatina bilateral;
o Mordida cruzada posterior bilateral;
o Agenesia dos incisivos laterais superiores.

Exame Exame
objetivo | intra-oral

o Degluticdo atipica com pressdo lingual simples;
o Alteracdo da fala (rinoldlia);
o Ligeiro défice auditivo bilateral.

Exame
funcional

Classe | molar de Angle;

Mordida profunda (overbite de 7 mm);

Mordida cruzada posterior dos dentes 53, 54, 63 e 64;
Rotacdes dentdrias dos dentes 11 e 21.

Andlise de
modelos
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o Classe Il esquelética (SNA:89°; SNB:75° ANB: 14°);
o Normodivergente;
o Incisivos superiores severamente refruidos e retroinclinados

Exames de
diagnostico

Andlise
cefalo-
métrica

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

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

o Angulo interincisivo aumentado (180°);
o Angulo nasolabial aumentado (132°).

o Familiares com caracteristicas fenofipicas semelhantes
na ascendéncia paterna;

Genética o Confirmado o diagnéstico de Sindrome de Van der

Woude, apds pesquisa genética, pela presenca de

mutacdes no gene IRFé.

Discussdo

O diagndstico de sindrome de Van der Woude pode ser realizado
clinicamente, baseando-se na presenca dos sinais tipicos da
doenca. Os tracos fenoftipicos podem ser variados, podendo ir
desde anomalias ndo visiveis até a apresentacdo de fossetas no
ldbio inferior, com fenda labial e/ou palatina associada.

O fratamento deve ser dirigido e adaptado as manifestacdes
clinicas presentes em cada doente, afravés do frabalho conjunto
de uma equipa muliidisciplinar, que deve incluir orfodontia e
medicina dentdria, cirurgia plastica e maxilo-facial, terapia da
fala e genética.

Conclusao

Fotografias extra-orais

Fig. 7: Presenca de
duas  depressdes
para-medianas no
|abio inferior que
excretam saliva

Figs. 1-6: Fotografias extra-orais

Fotografias intra-orais

Modelos de estudo

Figs. 13-17: Modelos de estudo

Exames complementares de diagnéstico
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Fig. 21: Andlise
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Figs. 18-20: Exames imagiolégicos: telerradiografia

de perfil da face; radiografia da mdo e punho;
orfopantomografia.

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.



