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RESUMO

Em qualquer drea relacionada a saiide, um dos principais objectives a serem alcancados é o diagnostico adequado de
wum determinado quadro. Para isto, deve ter-se um conhecimento bdsico das doengas que mais comumente acometem a
nessa drea de actuagdo. A Sindrome de van der Woude é uma entidade cujo diagndstico diferencial deve ser feito em
relacdo as fissuras labiopalatais isoladas. Isto porque tal sindrome apresenta uma caracteristica autossomica domi-
nante, isto é, 50% dos descendentes terdo o gene responsdvel pela doenca. Assim, o aconselhamento genético e o risco
de recorréncia variam substancialmente. Este trabalho visa a caracterizar a referida sindrome, ilustrando-a com a
descricao de dois casos clinicos.
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ABSTRACT

When we talk about health care, one of the main subjects is proper diagnosis. To reach this, it is necessary to have some
knowledge on the diseases that most frequently affect our working field. The van der Woude syndrome patient must be
considered in a different way in relation to the isolated cleft lip/ palate patient. This syndrome has an autosomal domi-
nant pattern. The offsprings have a probability of 50% of carrying the gene responsible for the disease. The genetic
counseling and recurrence risks are quite different. In this work, we describe the van der Woude syndrome and present
two patients with this disorder.
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E notivel como a bioengenharia e a genética
estio cada vez mais em evidéncia nesta
viragem de milénio.

Na Odontologia, ndo € diferente. Virias sin-
dromes e doengas genéticas estao sendo mais
bem entendidas, em decorréncia da intensifi-
cacdo do estudo genético em todo o mundo.

As alteragdes genéticas muitas vezes pos-
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suem expressividade varidvel, o que significa
dizer que individuos portadores das mesmas,
as vezes, apresentam caracteristicas tdo subtis
que podem ndo ser percebidas clinicamente,
mas que podem se manifestar com uma maior
expressividade nas geragoes a seguir, determi-
nando malformac¢des muitas vezes impor-
tantes.
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O presente artigo tem como objectivo abor-
dar a sindrome de van der Woude, ou sindrome
das depressdes do ldbio inferior ( “lip pits™ ).
Seu conhecimento e seu diagnéstico, por parte
do médico dentista, sdo de suma importancia,
jd que o risco de recorréncia desta entidade ¢
bastante grande, por ser uma caracteristica
autossémica dominante.

REVISAO DA LITERATURA

Esta sindrome foi relatada inicialmente por
Demerquay®, em 1845, sendo que van der
Woude'' descreveu sua heranca autossomica
dominante em 1954.

As pesquisas de van der Woude'' (1954) su-
geriram um distirbio resultante de um unico
gene autossomico dominante localizado no
brago longo. regiao 32, do cromossoma |
(1932).

Muitos autores posteriormente estudaram a
relacdo destas malformacoes com sua incidén-
cia familiar e com fissuras labiais com ou sem
envolvimento de palato (Srivastava: Bang.
1989)". Apos a descricio de virias familias por
van der Woude (1954), esta sindrome recebeu
seu nome. De acordo com Shprintzen,
Goldberg e Sidoti9 (1980), a presenga de fistu-
las congénitas no ldbio inferior associadas a
fissuras labiais com ou sem envolvimento de
palato ou fissuras palatinas isoladas constitui a
referida Sindrome. Esta seria autossomica
dominante, com penetrincia de 80% e expres-
sividade varidavel. Em termos de aconsel-
hamento genético, existiria uma probabilidade
de 50% de se herdar o gene responsdvel pela
Sindrome de van der Woude.

Burdick et al. (1987)° descreveram os pri-
meiros casos de Sindrome de van der Woude
na China. Nas duas familias afectadas, pode
observar-se a presen¢a de uma, duas ou trés
caracteristicas (FL+-FP, FP. depressoes no
labio inferior) em diferentes individuos, confir-
mando a expressividade varidvel da referida
sindrome. Srivastava e Bang" (1989) também
constataram o facto de que membros de uma
mesma familia poderiam apresentar diferentes
caracteristicas, com pais nao atingidos poden-
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do gerar filhos seriamente afectados.

Hanson e Murray® (1990) chamaram a aten-
cdo para o fato de que as depressoes do labio
inferior seriam a tnica manifesta¢do adicional
na Sindrome de van der Woude e estas pode-
riam estar ausentes ou ndo ser notadas.
Consideraram imperativo que os individuos
afectados fossem examinados adequadamente,
fosse obtida uma histéria familiar e examina-
dos os individuos suspeitos. Devido a probabi-
lidade de recorréncia de 50% desta sindrome, o
aconselhamento genético diferiria bastante de
um caso de fissura facial isolada.

Baker (1966)' classificou as depressoes labi-
ais em comissurais, superiores medianas e infe-
riores. As Ultimas foram também chamadas de
fistulas do ldbio inferior quando um trajecto
fistuloso estava presente. As depressdes comis-
surais foram observadas em 2% dos recém-
nascidos e estariam associadas a apéndices
periauriculares. As depressdes do ldbio superi-
or. segundo o autor, seriam raras.

Onofre, Brosco e Taga® (1997) examinaram
11000 prontudrios do Hospital de Reabilitagao
de Anomalias Craniofaciais, Bauru, Sdo Paulo,
com uma incidéncia de 1.2% de pacientes com
Sindrome de van der Woude. Destes, 66,2%
apresentavam fissuras labiais e palatinas,
16,5% fissuras labiais e 17,3% fissuras palati-
nas isoladas. As fistulas do ldbio inferior eram
simétricas e bilaterais em 49,7%, assimétricas
e bilaterais em 31,6%, microformas em 14,3%.
medianas em 3.8% e unilaterais em 0.7% dos
pacientes. Os autores confirmaram a tendéncia
observada na literatura de ocorréncia de fistu-
las uni, bilaterais ou mistas associadas as fis-
suras de labio com ou sem palato. As fissuras
palatinas isoladas foram quase que exclusiva-
mente relacionadas as microformas/ elevagoes
conicas.

As fistulas labiais apresentam-se clinica-
mente como depressdes no vermelhdo do labio
inferior, unilaterais, bilaterais ou medianas.
Podem apresentar de 0.5 a 2 cm de profundi-
dade e comunicar-se com pequenas glandulas
salivares adjacentes, através de seus ductos
excretores, transportando uma saliva viscosa
para sua superficie, tanto espontaneamente
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como sob pressao (Watanabe et al."”,1951; van
der Woude'',1954; Baker',1964; Hall°,1964;
Csiba’,1966).

Nagore et al.’(1998) ponderaram que o trata-
mento seria cirurgico para estas depressoes
labiais, tendo apenas finalidade estética.
Dentre as abordagens sugeridas, teriamos: a
transposi¢ao das aberturas labiais para o interi-
or da cavidade oral; a eletrocoagulacao do tra-
jecto fistuloso, em toda sua extensdo; ¢ a com-
pleta excisdo juntamente com a remog¢io da
glandula associada. Os autores descreveram
dez casos de Sindrome de van der Woude,
sendo nove oriundos de duas familias rela-
cionadas. Foi sugerido um modo de transmis-
sdo autossomico dominante, embora alguns
casos possam ter sido originados de novas
mutagoes. Os autores sugeriram, ainda, o acon-
selhamento genético comeo uma importante
medida a ser tomada.

A sindrome do pterigeo popliteo e a sindrome
orofaciodigital devem ser incluidas no diag-
nostico diferencial da Sindrome de van der
Woude, pois também sao condigoes que, entre
outras caracteristicas, manifestam as depre-
ssoes no labio inferior (Srivastava; Bang',
1989).

Alguns achados adicionais podem estar pre-
sentes na Sindrome de van der Woude, como
facies significantemente anormal, fenda palati-
na submucosa, oligodontia, anodontia, tvula
bifida, anquiloglossia, alteracdes cardiacas
congénitas, sindactilia, e distirbios no cresci-
mento das unhas (Srivastava; Bang'. 1989).

CASOS CLINICOS

As duas pacientes aqui descritas procuraram
atendimento na Faculdade de Odontologia da
PUCRS. Apos a chegada das mesmas a disci-
plina de Cirurgia e Traumatologia Bucoma-
xilofacial, deu-se inicio a investigacdo das
caracteristicas apresentadas por elas.

Paciente MSV, feminina, branca, 10 anos,
portadora de fissura labial incompleta do lado
direito e depressdes do ldbio inferior (Figura
1). Relatava que seu pai apresentava as mes-
mas depressdes no ldbio inferior. Seu bisavo
fora acometido por fissura labial. As depre-
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ssdes eram bilaterais e simétricas (Figura 1). A
paciente ja havia sido submetida a correccao
cirdrgica da fissura labial. Apdés a avaliacido
clinica e a anamnese, pdde chegar-se ao diag-
nostico de Sindrome de van der Woude. A
paciente foi, entdao, encaminhada para aconsel-
hamento genético e para correc¢do cirdrgica
das depressoes labiais.

FIG. 1- Paciente MSV, com Sindrome de van der Woude.
Notar depressoes do ldbio inferior e cicatriz em libio
superior.

Paciente DV, 11 anos, feminina, negra, porta-
dora de fissura labial bilateral com envolvi-
mento de palato e depressoes do labio inferior
(Figura 2). Relatava que sua avé materna apre-
sentava fissura palatina incompleta. Havia,
ainda, outro caso na familia, com fissura labial
com envolvimento de palato. Este era primo da
paciente DV por parte de mie. A paciente ja
havia sido submetida a correc¢ao cirtirgica da
fissura, estando em acompanhamento fonoau-
diologico e ortodontico. Foi encaminhada para
adequado aconselhamento genético e orientada
quanto a possibilidade de correccao cirurgica
das depressoes labiais.

FIG. 2- Paciente DV, com Sindrome de van der Woude.
Notar fistulas no ldbio inferior. Pode-se observar a pre-
senga de saliva.
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DISCUSSAO E CONSIDERACOES FINAIS

As fissuras labiopalatais sio malformagoes
congénitas importantes do ponto de vista
estético, funcional e psicolégico. Ha necessi-
dade de uma abordagem multidisciplinar para
estes pacientes. As especialidades envolvidas
seriam. entre outras: Cirurgia Plastica.
Ortodontia, Odontopediatria, Fonoaudiologia,
Cirurgia Maxilofacial, Nutri¢do. Implan-
todontia, Servico Social, Psicologia, Pediatria,
Genética Clinica. Ndo podemos apenas tratar
as malformagdes 6bvias sem termos um diag-
nostico adequado do quadro apresentado. Isto
porque o aconselhamento genético pode diferir
totalmente quando se tem um quadro isolado e
quando se tem um quadro sindrémico. Muitas
vezes, as fissuras labiopalatais fazem parte de
um conjunto de anomalias que caracteriza uma
entidade patoldgica, podendo esta ser uma sin-
drome, associacdo ou sequéncia, por exemplo.

Nos casos apresentados, as fissuras eram
acompanhadas por depressoes do ldbio inferi-
or, caracterizando a chamada Sindrome de van
der Woude. Sabe-se que a probabilidade de
recorréncia num filho de um afectado por esta
sindrome € de 50%. Contudo, para as fissuras
isoladas, este indice ¢ bastante inferior e ird
depender de uma série de factores, como
numero de afectados na familia, tipo de fissura
em antecedentes, raga e sexo.

Sendo assim, parece-nos clara a importancia
de uma abordagem global do paciente, procu-
rando reconhecer alteragdes anatémicas e fun-
cionais. O maior beneficiado deste processo
serd o real motivo da nossa existéncia enquan-
to profissionais da saide: o paciente.
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