
FIBROBATOSE GENGIVAL RELACIONADA COM
A SÍNDROME DE ZIMMERMANN-LABAND 1 

Síndrome de Zimmermann-Laband            síndrome malformativa craniofacial 

                  (mutação heterozigótica no gene KCNH1) 

• 

• 

• 

• 

• 

•  Hipoplasia das unhas e das falanges distais das mãos e dos pés.

Fig. 1   Vista Frontal Face

Fig. 2   Vista Frontal Cavidade Oral

A síndrome de Zimmermann-Laband é uma síndrome genética rara que deverá ser considerada 
como um diagnóstico diferencial de aumento do volume gengival clinicamente compatível com 

uma higiene oral meticulosa.

*Serviço de Estomatologia do CHSJ   ** Unidade Neurogenética do CHSJ

CASO CLÍNICO

        
        

O aumento do volume gengival estava associado a atraso da erupção dentária e dentição 

espessadas e hipertricose generalizada. 

Eletroencefalograma            atividade de base globalmente lenta e desestruturada com atividade  
              epileptiforme multifocal.

Ressonância magnética
cavum vergae.

Biópsia gengival              presença de feixes de colagénio espessos desorganizados com 

Estudo Imuno-histoquímico

Estudo Molecular

                previamente descrito na síndrome de 

           Zimmermann-Laband /Temple-Baraitser 1.
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Fig. 3  Histologia de Fragmento Gengival (1)

Fig. 4  Histologia de Fragmento Gengival (2)
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