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INTRODUCAO

Sindrome de Zimmermann-Laband == sindrome malformativa craniofacial
(mutacao heterozigética no gene KCNH1)

« Dismorfia dentofacial;

« Fibromatose gengival generalizada de inicio precoce e desenvolvimento progressivo;
o Hipertricose;

o Epilepsia;

« Atraso do desenvolvimento cognitivo;

« Hipoplasia das unhas e das falanges distais das maos e dos pés.

DESCRICAO DO CASO CLINICO

Crianca do género feminino, 8 anos de idade, apresenta-se com aumento excessivo do volume
gengival, cobrindo a quase totalidade das coroas dentérias (Fig. 1 e 2).

Fig.1 Vista Frontal Face

O aumento do volume gengival estava associado a atraso da erupcio dentaria e denticdo
incompleta e grave compromisso da mastigacado, fonacao e higiene oral.

Clinicamente este aumento de volume gengival era compativel com fibromatose gengival.

Adicionalmente a paciente apresentava mordida aberta anterior, atraso do desenvolvimento
cognitivo, epilepsia, distonia multifocal de ambas as maos e pés, escoliose, sobrancelhas
espessadas e hipertricose generalizada.

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

Ressonancia magnética == atrofia parenquimatosa generalizada, alargamento dos ventriculos,
corpo caloso com estrutura fina e persisténcia do cavum vergae.

Bidpsia gengival == presenca de feixes de colagénio espessos desorganizados com
fibroblastos dispersos e telangiectasias ocasionais, compativel com
fibromatose gengival (Fig.3 e 4).

Estudo Imuno-histoquimico == actina, desmina e beta-catenina negativos.
Estudo Molecular == variante patogénica, c.1070G>A no exao 7 do gene KCNH1,

previamente descrito na sindrome de
Zimmermann-Laband /Temple-Baraitser 1.

DISCUSSAO E CONCLUSOES

A sindrome de Zimmermann-Laband é uma sindrome genética rara que devera ser considerada
como um diagnéstico diferencial de aumento do volume gengival clinicamente compativel com
fibromatose gengival, especialmente em casos de inicio precoce.

Casos extremos, como o apresentado, tem um grande impacto na qualidade de vida dos pacientes
e a gengivectomia devera ser considerada no plano de tratamento, para além da manutencio de
uma higiene oral meticulosa.

BIBLIOGRAFIA
Ragael A, et al. Gingival O i iopathic. C OroFacial Surg 2017, 3:113
ingi ini and icsissies. Orphanet Journal of Rare Diseases. 2016, 11:9
OscarF et al. Expanding singi is. Am med genet 155:1716-1720 SPEMD
Castori M, et al.Clini i fents with ZLS i i j Z ics. 2842:1-7 : sm
et al. Treatment of gingi isin ZLS. J periodontol 2005, 1559-62 - =
LinZ, et al. Report of a case of ZLS. J oral maxillofac surg 2010, 39:936-940 SAO JOAO

Neville B, et al. Oral illofacial Pathology. 4th ed: Saunders; 2015: 163-167 Fig.4 Histologia de Fragmento Gengival (2)




