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Resumo

A sindrome de Silver-Russell (SSR) consiste em uma patologia genética rara, envolvendo cromossomos e mutagdes genéticas, que
ocasiona crescimento intrauterino restrito, dificuldade de recuperagéo pos-natal e fenotipo tipico. As seguintes caracteristicas estao
presentes nos individuos com SSR: hemi-hipertrofia, assimetria lateral, assimetria de membros, clinodactilia do 5° dedo da mao,
desproporgéo craniofacial, baixa implantacdo de orelha e face triangular. A maioria dos pacientes com SSR apresenta também
dificuldades alimentares na primeira infancia, como dificuldade de sucgéao, falta de apetite e aversao alimentar. Essas alteragbes estao
relacionadas ao fragil controle motor oral e podem envolver dificuldades de coordenagao dos labios, lingua e mandibula. As alteragbes
intraorais incluem microdontia, palato ogival e apinhamento severo secundario a micrognatia. Dessa forma, o objetivo deste trabalho é
discursar através de um relato de caso, sobre as principais caracteristicas encontradas em pacientes com sindrome de Silver-Russell,
especialmente as manifestagdes orais. E importante salientar que, um entendimento mais aprofundado dessa sindrome rara podera
orientar os cirurgides-dentistas no adequado plano de tratamento e decisdes terapéuticas.

Palavras-Chave: Sindrome de Silver-Russell; Manifestagées Bucais; Patologia Bucal.

Abstract

Silver-Russell syndrome (SRS) is a rare genetic disorder involving chromosomes and genetic mutations, leading to restricted intrauterine
growth, difficulty in postnatal recovery, and a characteristic phenotype. The following features are present in individuals with SRS: hemi-
hypertrophy, lateral asymmetry, limb asymmetry, clinodactyly of the 5th finger, craniofacial disproportion, low-set ears, and a triangular
face. Most patients with SRS also experience feeding difficulties in early childhood, such as sucking difficulties, lack of appetite, and food
aversion. These issues are related to poor oral motor control and may involve difficulties in coordinating the lips, tongue, and jaw. Intraoral
alterations include microdontia, a high-arched palate, and severe crowding secondary to micrognathia. Thus, the aim of this study is to
discuss, through a case report, the main characteristics observed in patients with Silver-Russell syndrome, with a particular focus on oral
manifestations. It is important to emphasize that a deeper understanding of this rare syndrome can help guide dentists in developing an
appropriate treatment plan and making therapeutic decisions.
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fenotipica da SSR ainda permaneca

desconhecida, as seguintes caracteristicas

Introdugédo ~ :
estdo frequentemente presentes: hemi-

A Sindrome de Silver-Russell (SSR) é uma
patologia genética rara envolvendo os
cromossomos 7 e 11 e mutagdes genéticas, que
ocasiona crescimento intrauterino restrito,
dificuldade de recuperagao pds-natal e fenétipo
tipico [1].
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hipertrofia, assimetria lateral, assimetria de
membros, clinodactilia do 5° dedo da mao,
desproporgéo craniofacial, baixa implantacao de
orelha e face triangular [2].

O diagnéstico clinico € de fundamental
importancia, sendo este realizado por meio de
uma classificagdo especifica que inclua pelo
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menos quatro das seguintes caracteristicas:
baixo peso ao nascer; restricdo de crescimento
pods-natal; macrocefalia relativa ao nascimento;
caracteristicas faciais; assimetria corporal
(discrepancia no comprimento das pernas com
pelo menos duas partes corporais assimétricas);
dificuldades alimentares e baixo indice de
massa corporal [3].

A maioria dos pacientes com SSR
apresenta também dificuldades alimentares na
primeira infancia, tais como: dificuldade de
succao, falta de apetite e aversdo alimentar.
Essas alteragbes estédo relacionadas ao fragil
controle motor oral e podem envolver
dificuldades de coordenagéo dos labios, lingua
e mandibula [4]. As alteragdes intraorais incluem
a microdontia, o palato ogival e o apinhamento
severo secundario a micrognatia [5].

Portanto, o objetivo deste trabalho é
discursar através de um relato de caso, sobre as
principais caracteristicas encontradas em
pacientes com sindrome de Silver-Russell,
especialmente as manifestagbes orais. E
importante salientar que, um entendimento mais
aprofundado dessa sindrome rara podera
orientar os cirurgides-dentistas no adequado
plano de tratamento e decisdes terapéuticas.

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, leucoderma, 12
anos de idade, com diagnostico de Sindrome de
Silver-Russell (SSR) encaminhada ao Servigo de
Odontologia do Hospital Universitario da
Universidade Federal de Sergipe (HU-UFS), devido
dor espontanea no elemento dentario 24.

Ao exame clinico, observou-se atraso no
desenvolvimento, no entanto, apesar da pouca
idade, paciente demonstrou-se colaborativa a
avaliacao inicial.

No exame fisico extra-oral, foram
identificadas as seguintes caracteristicas fisicas:
atraso de crescimento, assimetria facial, face
triangular, altura facial inferior diminuida,
micrognatia com ramo mandibular curto e
clinodactilia (Figura 1 e 2).

Figura 1- Aspecto clinico extra-oral.

Figura 2A- Aspecto clinico das méos,
evidenciando a clinodactilia.

A

Figura 2B- Radiografia das maos.

D o e~
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No exame fisico intraoral, foi observado:
Apinhamento dentario anteroinferior, grande
quantidade de biofilme e unidade dentaria 24
com fratura da restauragdo oclusal (Figura 3).
Apos a realizagdo da radiografia periapical, foi
observado lesdo cariosa com comprometimento
pulpar e radiolucidez periapical, evidenciando a
desvitalizagdo do dente (Figura 4).

Desta forma, considerando os riscos
versus beneficios e condigbes gerais de saude
da paciente, foi decidido pela extragao dentaria. A paciente suportou satisfatoriamente o
tratamento em cadeira odontolégica, sem
intercorréncia. Com 10 dias ap6s extragao dentaria
foi realizado a remogé&o de sutura e observado um
bom padrao de cicatrizagao alveolar. (Figura 5)

O tratamento odontoldgico foi realizado em
ambulatoério, sob anestesia local, e consistiu em:
Profilaxia dos arcos dentarios para remogao de
biofilme e exodontia da unidade 24.

Figura 5- Pos-operatdrio de 10 dias, apés
remocao de suturas.

Figura 3- Arcada dentaria superior; palato ogival e
comprometimento da cora do dente 24.

Discusséo
Figura 3A- Arco dentario inferior; apinhamento dos

o Em 1953, Silver et al. Foram os primeiros a
incisivos.

relatarem sobre essa sindrome, através de dois
casos de criangas com hemi-hipertrofia
congénita, baixo peso ao nascimento, baixa
estatura e gonadotrofinas elevadas [6]. Ja em
1954, Russell descreveu cinco criangas com
atraso extremo de crescimento intrauterino e
tracos faciais caracteristicos. Essas criangas
tinham baixa estatura e em dois casos havia
assimetria do corpo. As caracteristicas descritas
pelo autor foram: face em formato triangular com
testa larga, boca de “tubardo” e queixo pequeno
e estreito [7].

Figura 4- Radiografia periapical da unidade

dentaria 24. Lesao cariosa com comprometimento A Silver-Russell € uma condigéo genética
pulpar e radiolucidez periapical, evidenciando a rara, com incidéncia global de 1 a 30/100.000, o
desvitalizacdo do dente. fenotipo classico inclui: atraso de crescimento

intrauterino (comprimento ou peso abaixo do 3°
percentil); atraso de crescimento pds-natal
(altura abaixo do 3° percentil); macrocrania
relativa ao nascimento; fronte proeminente e
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assimetria corporal. Além disso, os individuos
com a sindrome podem apresentar outras
caracteristicas comuns, como baixa
implantacéo das orelhas, baixa massa muscular,
clinodactilia do 5° dedo das maos e sudorese
excessiva [2,8,9,11].  Algumas dessas
caracteristicas foram observadas em nosso
caso clinico, dentre elas: atraso de crescimento
pods-natal, assimetria facial e clinodactilia.

No caso clinico também foram encontradas
caracteristicas faciais e intra-orais compativeis
com as descritas no estudo de Ko et al (2017),
tais como: face triangular pequena, altura facial
posterior diminuida, mandibula pequena com
ramo curto, fronte proeminente, palato ogival e
apinhamento dentario [4].

Quanto ao diagndstico da SSR, Ribeiro
(2022) e Cammarata-Scalisi (2020) afirmam que
se trata de um diagnéstico clinico realizado por
meio de uma classificagdo que deve ser
composta por pelo menos quatro das seguintes
caracteristicas: baixo peso ao nascer; restricao
de crescimento pds-natal; macrocefalia relativa
ao nascimento; caracteristicas faciais tipicas;
assimetria corporal (discrepancia no
comprimento das pernas com pelo menos duas
partes corporais assimétricas); dificuldades
alimentares e baixo indice de massa corporal.
Em 2019, em uma pesquisa de coorte, foi
observado que nos casos de diagndstico tardio,
a partir da fase adulta, muitas das
caracteristicas tipicas da infancia, como
dificuldades alimentares, face em formato
triangular e macrocefalia relativa, ndo sao mais
discriminadores de diagnésticos uteis [10].

Referéncias

Diante do exposto, este estudo reforca a
importdncia da assisténcia especializada a
pacientes com sindromes raras, como a sindrome
de Silver-Russell. No entanto, algumas limitagdes
foram observadas, especialmente devido a
escassez de estudos prévios e a variabilidade
fenotipica dos pacientes acometidos, o que
restringiu as possibilidades de comparacédo e
analise dos achados clinicos de forma mais
profunda. Ainda assim, mesmo tendo como
limitacao se tratar de um unico relato de caso, este
artigo contribui para a ampliagdo do conhecimento
sobre as manifestagdes orais dessa condigo,
destacando a necessidade de novas pesquisas que
possibilitem um melhor embasamento para o
manejo odontolégico desses pacientes.

Conclusao

Como a sindrome de Silver-Russell pode
envolver uma ampla variedade de fendtipos e
comorbidades, seu tratamento deve ser realizado
por uma equipe multidisciplinar com diferentes
especialistas.

Assim, a melhor compreensdao da SSR e
suas devidas caracteristicas € importante, sendo
necessarios mais trabalhos na literatura a fim de
auxiliar os cirurgides dentistas no manejo e nas
decisdes terapéuticas. Idealmente, deve-se
priorizar os tratamentos preventivos para a
manutencao da saude bucal, sobretudo para evitar
0 aparecimento de lesbes complexas que
necessitem de tratamento mais invasivo, como a
exodontia dentaria.
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