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Resumo

A sindrome de Sotos é uma condigdo genética rara caracterizada por um crescimento fisico acelerado, o qual se
inicia no periodo intrauterino e estende-se através dos primeiros anos de vida. E chamada também de
gigantismo cerebral, devido ao tamanho aumentado do cranio e a sua forma alterada. Geralmente observa-se
nestes individuos uma deficiéncia no desenvolvimento intelectual, motor e social. O objetivo do presente
trabalho foi o de relatar as caracteristicas e a atuagao odontoldgica de um paciente com sindrome de Sotos
atendido na Clinica de Odontologia de Pacientes Especiais (COPE) do Curso de Odontologia da Universidade
Catolica de Brasilia (UCB) visando ressaltar a importancia da promogdo da saude bucal para esses pacientes
bem como evidenciar as caracteristicas da sindrome e os aspectos de maior interesse odontoldgico. Os
pacientes com esta sindrome ndo necessitam de cuidados odontoldgicos diferenciados para que haja sucesso
no tratamento, mas a promocdo de saude bucal é importante para minimizar problemas dentarios. Conclui-se,
no especifico relato de caso, que as condutas preventivas e a promog¢do em saude bucal contribuiram para a
qualidade de vida do paciente e ndo diferiram do atendimento de pacientes sem a referida sindrome.
Importante ainda ressaltar a importancia do papel exercido pelos familiares e cuidadores no sucesso do
controle da atividade de carie, bem como nos cuidados de higiene e restricdo de dieta cariogénica, que
diferenciou esse tratamento dos outros descritos na literatura.
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faz parte do grupo das sindromes associadas a
macrossomias’?2.

Sua etiologia ainda é pouco
conhecida, porém deve-se considerar o risco
de transmissdo pelo fato de alguns casos
estarem associados a padrdes de heranga
autossdmica dominante, que acomete mais
comumente o sexo masculino®. Sua
prevaléncia é de 1-9/100.000.
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Introdugao

A sindrome de Sotos, também
chamada de gigantismo cerebral, é uma
condicdo genética rara descrita inicialmente
em 1964. E uma das sindromes de
malformag¢des congénitas mais complexas e

E caracterizada pelo crescimento fisico
excessivo nos quatro primeiros anos de vida.
Esse desenvolvimento fisico acelerado inicia-
se na vida intrauterina. Ao nascimento o bebé
tem, em média, 55,2 cm e 3.900 g, ressaltando
que a estatura aumenta mais que o peso,
principalmente durante a infancia e inicio da
puberdade®*,

A taxa de crescimento diminui,
prosseguindo em ritmo aproximadamente
normal quando o individuo atinge o pico de
crescimento pubertario, visto que os adultos
portadores da Sindrome de Sotos estdo
dentro dos parametros normais de altura,
sendo que a maioria dos pacientes nao
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necessita de tratamento hormonal para
limitar o tamanho adulto final, em especial as
meninas®3,

Os individuos portadores dessa
sindrome apresentam determinadas
caracteristicas, tais como maos e pés grandes,
unhas quebradicas e finas, deficiéncia
intelectual, maturidade d&ssea avancada,
alteracdo na coordenagao motora, cardiopatia
congénita, cifoescoliose e  alteracdes
eletroencefalogréficas®®.

Nos casos de alteracdes cardiacas
congénitas, que podem estar presentes na
maioria dos casos de portadores da Sindrome
de Sotos, é necessaria a realizacdo da
profilaxia antibidtica antes de qualquer
intervencdo odontoldgica invasiva®.

O mais importante para o diagndstico
desta sindrome é a exclusdo de outras com
caracteristicas semelhantes, tais como a
sindrome do X-Fragil, sindrome de Weaver,
sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba e
sindrome de Klinefelter (XXY) que geralmente
acometem o sexo masculino e estdo também
associadas ao crescimento acelerado na
infancia e comportamento agressivol>*,

Dentre as caracteristicas craniofaciais
dessa sindrome podemos destacar a
macrocrania, prognatismo mandibular, a
fronte proeminente com dolicocefalia, fissuras
palpebrais obliquas direcionadas para baixo,
palato alto e estreito, hipertelorismo ocular e
erupcdo dentéria precoce®.

As altera¢gbes bucais mais comuns
nesses pacientes sdo a doenga cdrie e a
doenga periodontal. Essas doengas seriam
mais prevalentes pelo fato da precariedade da
higiene bucal, devido a dificuldade de
coordena¢cdao motora, associada ao consumo
de alimentos cariogénicos®>78,

A realizacdo de radiografias de mao e
punho na criangca portadora da Sindrome de
Sotos estaria indicada para a determinacao de
sua maturagdo o6ssea, pois no caso dessa
sindrome ha avango de 2 a 3 anos na idade
dssea nesses individuos®®.

As informag¢des e discussGes sobre
esta sindrome sdo importantes por fornecer
informacgdes cientificas aos profissionais da
area da Odontologia para que estes se tornem
mais familiarizados com a doenga. Quanto
mais o cirurgido-dentista conhecer as
caracteristicas clinicas e as possiveis
implica¢cOes desta sindrome, menores serao as

dificuldades para que esse atendimento seja
bem-sucedido e de alta qualidade, uma vez
gue esta doenca é de baixa prevaléncia.

O presente trabalho teve como
objetivo relatar um caso clinico em que as
medidas de orienta¢des e promocdo de saude
bucal foram dadas a um paciente do género
masculino, portador da sindrome de Sotos,
atendido na Clinica de Odontologia para
Pacientes Especiais (COPE) da Universidade
Catdlica de Brasilia (UCB) — Distrito Federal.

Relato do caso

Paciente H.W., sexo masculino,
leucoderma, 16 anos, portador da Sindrome
de Sotos, compareceu a Clinica de
Odontologia para Pacientes Especiais (COPE)
do curso de Odontologia da Universidade
Catdlica de Brasilia (UCB) acompanhado de
sua mde a procura de tratamento
odontoldgico.

O termo de consentimento livre e
esclarecido (TCLE) da UCB foi assinado pela
responsavel legal autorizando a utilizacdo das
imagens clinicas e do paciente, respeitando
todas as exigéncias éticas e legais.

Foi realizado o questionario inicial a
mde para obtengdo das informagdes pré e
pds-natais do paciente. A mae ndo soube
informar o peso e a estatura do paciente ao
nascimento, relatando esquecimento desses
dados, mas informou que, desde o periodo
pré-natal tomou ciéncia do fato de que seu
filho nasceria com algum tipo de problema
congénito podendo este ser uma sindrome,
pois nos exames pré-natais o médico ja havia
detectado as alteragGes iniciais de uma
sindrome, tais como estatura e peso
alterados.

Foi relatado que o paciente teve o
diagndstico conclusivo da Sindrome de Sotos
apenas aos 3 anos de idade, quando sua
estatura estava bem acima das criancas de
mesma idade. Desde entdo o mesmo teve
acompanhamento médico com relagdo ao
crescimento e peso até o inicio da puberdade.

A mae relatou que o paciente nao
apresentava problemas cardiacos congénitos,
alteragdes eletroencefalograficas, mas possuia
uma ligeira deficiéncia intelectual e
dificuldade de aprendizagem, além da
dificuldade motora e de coordenacdo, propria
da sindrome.
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O paciente ndo fazia uso de
medicamentos controlados e apresentava
comportamento colaborador, apresentando
hostilidade apenas quando provocado por
alteracdo de voz ou sons muito altos.

Pbéde-se observar, nas imagens abaixo,
presenca da proeminéncia da regido frontal e
dolicocefalia (FIGURA 1), maos e pés grandes
(FIGURAS 2A e 2B), grande curvatura corporal
com presenca de cifoescoliose (FIGURA 3), e
prognatismo mandibular (FIGURA 4). Segundo
o relato da mae, o paciente apresentava um
limiar de dor alto, ou até mesmo ndo
conseguia expressar-se bem quando estivesse
sentindo dor.

FIGURA 1 - Visdo frontal do paciente mostrando o
crescimento da face em padrdo dolicocefalico.

FIGURA 2A e 2B — Visdo das mdos e pés de tamanho
aumentado para a idade.

FIGURA 3 - Visdo lateral onde pode ser observada a
cifosescoliose do paciente.

A made procurava atendimento
odontoldgico ha tempos para o paciente, mas
guando 0s profissionais tomavam
conhecimento da sindrome, negavam o
atendimento por falta de informagdo sobre a
doenga.

O atendimento odontoldgico iniciou-
se com a anamnese detalhada e os exames
clinicos e radiograficos iniciais.

Durante a consulta, a mde relatou que
o filho tem muita dificuldade para realizar a
higienizacao bucal. Neste sentido o foco inicial
do tratamento odontolégico foi baseado na
adogdo de medidas voltadas para a instrugao
e motivacdo de higiene bucal tanto para o
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paciente quanto para sua responsavel legal.

O paciente foi classificado como de
baixo risco a carie, bem como baixa atividade
de cérie e/ou doenca periodontal.

Na avaliagdo clinica intrabucal foi
identificada somente uma lesdo de carie
cavitada no incisivo central superior direito e
algumas lesGes de mancha branca ativa em
outros elementos dentarios, além de
inflamagdo gengival localizada em dreas de
acumulos de placa. Foi observado ainda palato
ogival e atrésico, além de acentuado
apinhamento dos dentes inferiores anteriores
e molares superiores (FIGURAS 5A e 5B).

FIGURA 4 — Visdo frontal em oclusdo - Classe Ill devido a
proeminéncia do crescimento mandibular da sindrome.

FIGURAS 5A e 5B - Visdo oclusal dos apinhamentos
dentarios.

O plano de tratamento proposto foi o
de adequacdo do meio bucal preconizando a
instrucdo higiene bucal, com profilaxia (escova
de Robinson e pasta profildtica) e
remineralizacdo de manchas brancas ativas
com aplicagdes de verniz fluoretado em 4
sessGes semanais. Na sequéncia, foi realizada
a restauragdo do dente 11 (incisivo central
superior direito) com resina composta
(microhibrida) seguindo todos os passos
clinicos proposto pelo fabricante.

Atividades ludicas e educacionais
foram realizadas com a mde e o paciente
objetivando a motivacdo e manutencdo do
trabalho clinico realizado (FIGURAS 6A e 6B).

' a
FIGURAS 6A e 6B - Mae executando a higienizagdo apos
orientacao sobre higienizagdo para ela e paciente.

Apds 60 dias o paciente retornou em
boas condi¢des de higiene bucal, sem
apresentar processos inflamatdrios, com
pouco acumulo de biofilme e integrado as
rotinas odontoldgicas.

A mde do paciente questionou a
possibilidade do mesmo em usar aparelho
ortodontico, uma vez que este possui grande
apinhamento dentdrio, palato estreito,
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atrésico e ma posicionamento dentdrio.

O paciente recebeu alta tempordria da
Clinica de Odontologia para Pacientes
Especiais (COPE), devendo retornar em
intervalos de 6 meses para proservacdo das
lesGes de carie remineralizadas, controle do
biofilme, manutencdo e promogdo de sua
saude bucal.

Discussao

Considerando a revisdao da literatura
dos ultimos anos em relagdao aos principios
técnicos, clinicos, cientificos e sociais da
abordagem integral de pacientes especiais,
pode-se considerar “possivel e desejavel” uma
aproximacdo ética, social, psicolégica e de
saude bucal, envolvendo a promocao,
prevencdo de agravos, diagndstico precoce,
limitacdo do dano e reabilitacio da saude
bucal de pacientes que apresentam Sindrome
de Sotos.

A literatura ainda é escassa sobre a
atencdo integral em saldde bucal para
pacientes com Sindrome de Sotos, mas
existem trabalhos relatando a complexidade
relacionado ao atendimento odontoldgico em
pacientes diagnosticados com Sindrome de
Sotos, devido a seu déficit intelectual, padrdes
de comunicagdo limitados e habilidade
reduzida no entendimento®1%1,

O paciente neste caso demonstrou-se
apreensivo e com dificuldade de socializagao
pelo medo do desconhecido no inicio, porém,
ao término do tratamento demonstrou-se
tranquilo e altamente cooperativo,
principalmente com a sua higienizacdo bucal,
que teve uma melhora consideravel. Ainda,
em virtude do comportamento colaborador
do paciente, todos os procedimentos foram
realizados sem a necessidade da utilizacdo de
métodos de estabilizacdo protetora, controle
de voz, sendo apenas empregada a técnica do
dizer-mostrar e fazer.

Este caso clinico foi realizado com a
dedicacdo e os cuidados que devem ser
empregados a todos os pacientes, sempre
buscando a criagdo do vinculo de confianca
entre o profissional, o paciente e sua familia, o
qual permite ao cirurgidgo-dentista ir além das
praticas odontoldgicas, propondo e
executando mudangas na rotina e nos habitos
deste paciente e de seus familiares.

Apesar de varios estudos>®%1%13

relatarem que os pacientes com a Sindrome
de Sotos apresentam alto risco e atividade da
doenca cdrie, no caso relatado foi observado
baixo risco da doenca cdrie, provavelmente
devido a dedicacdo e atencdo que o mesmo
recebia dos seus familiares e cuidadores.

E importante relatar que pacientes
especiais tendem a ter uma maior prevaléncia
de problemas de saude bucal pelo maior
consumo de alimentos cariogénicos, pastosos
e pegajosos e também pela dificuldade de
escovacdo e de outros cuidados®'* o que
nao foi encontrado nesse caso clinico.

Sao recomendados o planejamento e
a execucdo educacional para a prevencao de
doencas bucais objetivando o controle do
biofilme, que é o agente causal determinante
da patologia periodontal>*>16,

O apoio dos familiares e cuidadores
para a higienizacdo bucal é de fundamental
importancia, pois em alguns casos, existe a
necessidade da adoc¢do de técnicas de manejo
e adaptacdo associada as medidas
facilitadoras, tais como, a individualizagdo de
escova dental®.

Existem também outras estratégias
para a facilitacdo e colaboracdo do paciente
especial para a higienizacdo bucal, tanto no
consultério como no domicilio, tal como a
musicalizagdo, que permite que o paciente
relaxe e colabore no momento da escovagdo?”.
Nesse caso, observamos que a utilizacdo da
escova elétrica proporcionou ao paciente um
incentivo e maior autonomia nas atividades de
higienizagao bucal.

Os responsaveis pelo paciente
portador de necessidades especiais devem ser
devidamente orientados a realizar a higiene
bucal dos mesmos, ainda que estes sejam
auto capacitados, sendo o0s programas
educacionais um fator de conscientizacdo dos
pais sobre a satude bucal do filho, que uma vez
negligenciada,  desencadeard problemas
bucais que trardo dores, desconforto e
complica¢cdes®#

No caso clinico observou-se uma mae
preocupada com a saude do filho e muito
empenhada em proporcionar o que for
melhor para o mesmo, realizando todos os
procedimentos domiciliares necessarios para
uma correta higienizagao bucal e para a sua
promogdo de saude.

Com relagdo a indicagdo do
tratamento ortodéntico, a sindrome de Sotos
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ndo seria fator impeditivo da realizacdo!’. No
especifico caso, foi explicado a mae que para a
solucdo do problema ortodéntico do paciente,
deveriam procurar um profissional especialista
para a avaliagdo do caso. A mae ainda foi
orientada de que aparelho ortodbntico é
considerado um fator predisponente para o
desenvolvimento da doenga cdrie e
periodontal, caso a higienizacdo ndo seja
realizada corretamente.

Muitos pacientes especiais nao sao
capazes de expressar corretamente o
sentimento de dor e desconforto contribuindo
para que o tratamento odontolédgico nao seja
uma prioridade’?'*, O relato da mae nesse
caso corrobora com os achados na literatura
em relacdo a sensacdo dolorosa, pois este nao
reclamava de dor quando estimulado. Apesar
desse relato da mae, todos os procedimentos
odontoldgicos invasivos foram realizados com
o protocolo de uso de anestesia local, a fim de
evitar dor e desconforto ao paciente.

Em relacdo aos cuidados
odontoldgicos, é preocupante que alguns
profissionais se recusem a dar uma assisténcia
digna e capacitada a estas pessoas,
provavelmente pela falta de conhecimento da
sindrome, suas especificidades e deficiéncia
na formac3o profissional®?8,

O relato de caso foi realizado em
ambiente académico visando a aprendizagem
de um profissional com uma formacgao ética,
humanizada e conhecimento mais detalhado
desta condi¢do, dedicagdo aos pais e aos
pacientes, enfatizando que o tratamento e os
cuidados de um paciente diagnosticado com
esta sindrome ndo diferem do paciente sem
necessidades especiais.

A partir da adocdo de estratégias e
condutas interdisciplinares, com efetiva
participacdo da familia, aumentam as chances
de resultados notaveis e duradouros na saude
bucal destes pacientes especiais.

Conclusao

Concluiu-se que pacientes com esta sindrome
ndao necessitam de cuidados odontolégicos
diferenciados para que haja sucesso no
tratamento, mas que a promogdao de saude
bucal é importante para minimizar os
problemas dentdrios. Importante ainda
ressaltar a importancia do papel exercido
pelos familiares e cuidadores no sucesso do

controle da atividade de carie, bem como nos
cuidados de higiene e restricdo de dieta
cariogénica, que diferenciou esse tratamento
dos outros descritos na literatura.
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Promoting oral health in patient with Sotos Syndrome - case report and guidelines

Abstract

Sotos Syndrome is a rare genetic condition characterized by accelerated physical growth: it starts during the
intrauterine period and extends throughout the child’s first years of life. The syndrome is also known as
cerebral gigantism, because it increases the size and changes the shape of the skull. Individuals with this
syndrome often present deficient intellectual, motor and social development. The aim of the present study is
to report the dental features and performance of a Sotos Syndrome patient treated at the Special Patients
Dental Clinic (COPE - Clinica de Odontologia de Pacientes Especiais) - Dentistry Course, Catholic University of
Brasilia (UCB - Universidade Catdlica de Brasilia) - to emphasize the importance of promoting oral health in
these patients, as well as to highlight the characteristics of such syndrome and the aspects of great dental
interest. The successful treatment of Sotos Syndrome patients does not require differentiated dental care;
however, it is essential promoting their oral health to help minimizing their dental issues. Preventive measures
and oral health promotion contributed to the quality of life of the patient addressed in the herein presented
case report, although they did not differ from the dental care applied to patients who do not have this
syndrome. It is important to emphasize the importance of the role played by family members and caregivers in
the success of caries control, as well as hygiene care and restriction of cariogenic diet, which differentiated this
treatment from others described in the literature.

Descriptors: Sotos Syndrome. Mental Delay. Oral Health Promotion.
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