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RESUMO

OBJETIVO: descrever o caso clínico de uma criança diagnosticada com Síndrome

de Leigh e abordar a importância do acompanhamento odontológico, bem como o

gerenciamento comportamental frente ao tratamento proposto. RELATO DE CASO

CLÍNICO: A paciente do sexo feminino com a idade de 7 anos e 1 mês diagnostica-

da com a Síndrome de Leigh, procurou a Clínica de Atendimento de Pacientes com

Necessidades Especiais para acompanhamento odontológico. A paciente recebeu o

primeiro atendimento odontológico aos 3 anos e 6 meses de idade, sendo acompa-

nhada no Hospital Odontológico da Universidade Federal de Uberlândia. Ao exame

clínico geral foi observado que a criança não fala e não anda, apresenta tonicidade

dos músculos da face alterada ao exame clínico. Ao exame clínico intrabucal

verificou-se presença de dentadura mista, com presença de biofilme dental visível,

além disso, apresentou atividade de cárie em dentes decíduos e permanentes, bem

como bruxismo severo. A criança apresentou um comportamento difícil, sendo

necessário o uso de estabilização protetora ativa durante as consultas. O tratamento

odontológico proposto foi selantes preventivo em dentes hígidos e tratamento

restaurador em dentes com lesão de cárie em dentina. O controle do biofilme

dentário era realizado em todas as consultas, por meio de orientação de higiene

bucal e escovação supervisionada com a mãe. Em relação ao bruxismo houve uma

melhora no quadro de hipotonia muscular após o início de tratamento médico com

uso de toxina botulínica. CONCLUSÃO: O caso de uma criança diagnosticada com a

Síndrome de Leigh foi descrito, apresentando as característica sistêmicas. A aborda-

gem odontológica é complexa em função das manifestações clínicas, o papel do ci-

rurgião dentista é importante nesses casos para auxiliar a manutenção de saúde

bucal.

Palavras-chaves: Doença de Leigh, Doenças do Sistema Nervoso, Assistência

Odontológica
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ABSTRACT

AIM: to describe the clinical case of a child diagnosed with Leigh Syndrome, its oral

characteristics and to address the importance of dental monitoring, as well as

behavioral management in face of the proposed treatment. CLINICAL CASE

REPORT: The female patient, aged 7 years and 1 month, diagnosed with Leigh

Syndrome, sought the Special Needs Patient Care Clinic for dental follow-up. The

patient received the first dental care at 3 years and 6 months of age, being followed

at the Dental Hospital of the Federal University of Uberlândia. At the general clinical

examination it was observed that the child does not speak and does not walk,

presents a tonicity of the muscles of the altered face to the clinical examination. The

presence of a mixed dental dentition with the presence of a visible dental biofilm was

also observed during the intraoral examination. In addition, it presented caries activity

in deciduous and permanent teeth, as well as severe bruxism. The child presented a

difficult behavior, requiring the use of active protective stabilization during the

consultations. The proposed dental treatment was preventive sealants in healthy

teeth, therapeutic sealant in decayed teeth at the level of enamel and restorative

treatment in teeth with caries lesion in dentin. The control of the dental biofilm was

enhanced in all the consultations, through oral hygiene orientation and supervised

brushing with the mother. In relation to bruxism, there was an improvement in muscle

hypotonia after initiation of medical treatment with botulinum toxin. CONCLUSION:

The case of a child diagnosed with Leigh 's Syndrome was described, presenting the

systemic characteristics, and with respect to the oral characteristics. The dental

approach is complex in function of the clinical manifestations, the role of the dental

surgeon is important in these cases to assist the maintenance of oral health.

Keywords: Leigh's Disease, Nervous System Diseases, Dental Care
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1. INTRODUÇÃO

A Síndrome de Leigh (SL) (OMIM 25600) é um distúrbio neurológico grave

que pode ser a manifestação inicial de várias doenças genéticas metabólicasdiferen-

tes1. Pode ser conhecida por encefalomielopatia necrosante subaguda, que é uma

doença neurometabólica hereditária, descrita pela primeira vez pelo neuropatologista

e psiquiatra britânico Denis Archibald Leigh em 19512. Clinicamente, a síndrome de

Leigh é caracterizada por descompensação durante doenças recorrentes com re-

gressão psicomotora, seguida por períodos de estabilização transitória ou leve me-

lhora1. Com poucas exceções, tratamentos efetivos para a maioria das causas conti-

nuam indefinidos e o inevitável declínio neurológico é o normal com uma média de

mortalidade de 2,4 anos3.

Essa alteração é um distúrbio neurodegenerativo progressivo de início preco-

ce, associado a defeitos de fosforilação oxidativa mitocondrial4. A SL é a doença mi-

tocondrial mais comum na infância5. Estima-se uma prevalência de

aproximadamente 1:40.000 nascidos vivos6. Após a primeira identificação genética

ligada à doença, atualmente já foram identifica mais de 75 genes da doença,

destacando a notável heterogeneidade subjacente a esse distúrbio7. O diagnóstico

da doença, bem como o acompanhamento da sua progressão, é feito por meio de

tomografia computadori- zada e ressonância magnética5. O início da doença

geralmente ocorre por volta de 2 anos de idade, após inicio de desenvolvimento

normal e curso da doença acompanha a degeneração neuronal, levando o paciente

a óbito por volta do 3 anos de idade. Casos raros, com início da doença na fase

adulta também pode ser encontrados4,6.

Seu quadro clínico é caracterizado em múltiplas manifestações, tais como

atraso do desenvolvimento psicomotor, fraqueza muscular, hipotonia, distonia,

espasticidade, epilepsia, ataxia, tremor intencional, nistagmo, oftalmoparésia, atrofia

óptica, disfagia, comprometimento respiratório, surdez, paralisia de nervos cranianos

periféricos, polineuropatia e miopatia3,6,8. O objetivo deste estudo foi descrever o

caso clínico de uma criança diagnosticada com Síndrome de Leigh e abordar a

importância do acompanhamento odontológico, bem como o gerenciamento

comportamental frente ao tratamento proposto.
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2. RELATO DE CASO

A paciente do sexo feminino com a idade de 7 anos e 1 mês diagnosticada

com a Síndrome de Leigh, procurou a Clínica de Atendimento de Pacientes com

Necessidades Especiais para acompanhamento odontológico. A paciente recebeu o

primeiro atendimento odontológico aos 3 anos e 6 meses de idade, sendo

acompanhada no Hospital Odontológico da Universidade Federal de Uberlândia

(HO-UFU) desde então.

2.1 ANAMNESE

No período pré e trans natal não houve nenhuma intercorrência e a mãe rela-

tou ter realizado acompanhamento pré-natal. Após a o nascimento a criança estava

sob suspeita de alteração mitocondrial, posteriormente confirmada como Síndrome

de Leigh. A mãe relatou que a criança apresentou regressão intelectual e de

desenvolvimento, afetando a coordenação motora, além disso, a hipotonia muscular

desde a primeira infância e dores de cabeça frequentes. A criança nasceu a termo,

pesando 3,500 gramas de parto cesariana. A higienização bucal era realizada pela

mãe, que também relatou que a criança apresentava uma dieta altamente

cariogência. A mãe relatou também que a paciente havia iniciado tratamento médico

com injeções intramusculares de toxina botulínica, as quais foram aplicadas nos

músculos da face para melhora da hipertonia muscular.

2.2 EXAME CLÍNICO EXTRABUCAL E INTRABUCAL

Ao exame clínico geral foi observado que a criança não conseguia se comuni-

car por meio da fala, apenas gestos demonstrado envolvimento durante a aborda-

gem odontológica. Apresentava tonicidade muscular generalizada, incluindo os

músculos faciais, e também movimentos involuntários de braços e pernas. Ao exame

clínico intrabucal verificou-se presença de dentadura mista, com presença de

biofilme dental visível, além disso, apresentou atividade de cárie em dentes decíduos
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e permanentes, bem como bruxismo severo.

Ao exame clínico intrabucal, observou-se a presença de dentadura mista (16,

55, 54, 53, 52, 51, 61, 62, 63, 64, 65, 26, 36, 75, 74, 73, 72, 71, 81, 82, 83, 84, 85 e

46) e os tecidos periodontais apresentavam normalidade. Ao longo do

acompanhamento odontológico que a paciente tem recebido, os elementos dentais

54,55,64,65,74,75,84,85 foram submetidos à aplicação de selantes de fossas e

fissuras para prevenção de cárie dentária, utilizando o material cimento de ionômero

de vidro modificado por resina para esta finalidade. Posteriormente os dentes 64 e

36 apresentavam lesões de cárie a nível de dentina, sendo necessário a intervenção,

com técnicas de tratamento restaurador. No dente 64 foi realizado uma pulpotomia e

no dente 36 foi realizada uma restauração classe I. O controle do biofilme dentário

era realizado em todas as consultas, por meio de orientação de higiene bucal e

escovação supervisionada com a mãe.

A paciente apresentava durantes as consultas movimentos disritmicos,

involuntários, sem o controle dos movimentos das mãos, abalos nos músculos da

face, testa franzida e a boca ficava em direções variadas, deficiência ao sugar, além

da dificuldade de abertura bucal, devido a tonicidade muscular afetada (Figuras A e

B). Em relação ao comportamento a criança na maioria das consultas apresentou

choro e irritabilidade, sendo não cooperadora com os tratamentos realizados,

necessitando de métodos de gerenciamento comportamental como estabilização

protetora ativa, sobretudo para a estabilização da cabeça e dos membros superiores.

Tal estabilização foi realizada com o auxílio da mãe que foi avisada previamente

sobre a possibilidade da utilização deste método. Durante todas as consultas

odontológicas, a criança recebia todos os atendimento na sua própria cadeira de

rodas, a qual tinha algumas facilidades, dentre elas a inclinação da cadeira,

permitindo a orientação adequa- da da mãe e a realização dos procedimentos

odontológicos. Além disso o uso de abridores de bocas de silicone foi necessário

para permitir o acesso à cavidade bucal (Figura C).
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Figuras A e B. Aspecto extrabucal (figura A) e intrabucal (figura B), demonstrando a hipertonicidade dos
músculos da face e seus reflexos na cavidade oral. -Fonte: Autor.

Figura C: Abridor de boca de silicone sendo usado para o
acesso à cavidade bucal. -Fonte: Autor.



1212

3. DISCUSSÃO

Durante a avaliação inicial de pacientes com necessidades especiais, no

cuidado da saúde, é de fundamental importância conhecer a história médica para

diminuir o risco de agravar a sua condição, quando for submetido ao atendimento

odonológico. Portanto, é necessário obter uma história médica detalhada para a

obtenção de um diagnóstico correto e de um plano de tratamento eficaz. A Síndrome

de Leigh possui uma ampla heterogeneidade clínica, apresentando manifestações

neurológicas, não neurológicas ou mesmo envolvimento multissistêmico, tais

manifesta- ções tornam a abordagem odontológica complexa. Um relato de caso

abordou as doenças dentais associada à SL em um paciente adulto jovem. Foi

verificado que a abordagem odontológica preventiva é bastante complexa nesses

casos, sendo necessário muitas vezes condutas com manejo secundário, tais como

condutas restauradoras e cirúrgicas e contribuição de diferentes especialidades9. No

presente relato de caso foi necessário utilizar a abordagem odontológica preventiva

e curativa, e em ambas as situações verificou-se grandes dificuldades no

gerenciamento comportamental, sendo necessário uma equipe de trabalho maior,

além do trabalho à quatros mãos.

Nos tratamentos restauradores realizados nessa paciente, apenas a

pulpotomia no dente 64 foi necessária a utilização de anestesia local. A anestesia

nesses pacientes é um fator agravante e complicador do tratamento, pois

anormalidades respiratórias são prevalentes na SL, portanto requer precauções

especiais à luz de potenciais complicações respiratórias. Os anestésicos devem ser

cuidadosamente escolhidos para não interferirem na respiração mitocondrial, o que

pode levar à acidose láctica 10.

A abordagem odontológica para pacientes com essa desordem podem

acontecer sob anestesia geral, em função do comprometimento sistêmico e também

em função da demanda de tratamento odontológico necessário. Um relato de caso

de uma criança de 4 anos de idade foi necessário a extração dos dentes, realização

de contenção e tratamento restaurador, além de medidas preventivas, tais como,

raspagem, profilaxia e aplicação tópica de flúor gel11. No presente relato, tal

abordagem
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não foi necessária, sendo realizado todo o tratamento odontológico necessário em

ambiente ambulatorial.

A toxina botulínica é uma exotoxina secretada por Clostridium botulinum e

bloqueia a condução neuromuscular ligando-se a receptores nos terminais nervosos

motores, entrando nas terminações nervosas e inibindo a liberação de acetilcolina,

resultando na denervação química e paralisia muscular. Essa alternativa parece ser

eficaz no tratamento de estrabismo, blefaroespasmo, torcicolo espasmódico e

espasticidade muscular ou distonia12. O tratamento médico com uso de toxina

botulínica mostrou a importância de uma abordagem multiprofissional. Após o início

deste tratamento pode-se observar uma melhora em relação ao bruxismo

apresentado. Tal fato ocorreu devido a toxina botulínica atuar reduzindo a atividade

muscular tônica ou fásica excessiva, levando a uma diminuição da espasticidade. As

aplicações intramusculares não foram restritas somente aos músculos da face e

associadas a um tratamento possibilitam uma melhora na qualidade de vida da

paciente.
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4. CONCLUSÃO

O caso de uma criança diagnosticada com a Síndrome de Leigh foi descrito,

apresentando as característica sistêmicas. A abordagem odontológica é complexa

em função das manifestações clínicas, o papel do cirurgião dentista é importante

nesses casos para auxiliar a manutenção de saúde bucal.
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ANEXOS

Anexo A
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Anexo B

NORMAS DA REVISTA

Revista Special Care In Dentistry.

SUBMISSÃO

Os autores devem gentilmente observar que a submissão implica que o conteúdo

não foi publicado ou submetido para publicação em outro lugar, exceto como um bre-

ve resumo nos anais de uma reunião científica ou simpósio. O sistema de submissão

pedirá aos autores que usem um ORCID iD (um identificador de autor único) para

ajudar a distinguir seu trabalho do de outros pesquisadores.

A missão da Special Care In Dentistry é fornecer um fórum para descobertas de

pesquisas, relatos de caso, técnicas clínicas e discussões acadêmicas relevantes

para a saúde bucal e cuidados com a saúde bucal de pacientes com necessidades

especiais. A designação do paciente com necessidades especiais não se limita a in-

divíduos hospitalizados, com deficiência ou idosos, mas inclui todos os pacientes

com necessidades especiais para quem a saúde bucal e os cuidados com a saúde

bucal são complicados por fatores físicos, emocionais, financeiros e / ou de acesso

CATEGORIAS E REQUISITOS DE MANUSCRITOS

• Artigos Originais - relatórios de novas descobertas de pesquisa ou análises concei-

tuais que fazem uma contribuição significativa ao conhecimento (limite de 3500 pala-

vras).

• Relatório de histórico do caso - Os relatos de casos devem ser concisos e não pre-

cisam ser tão formalmente estruturados quanto artigos científicos. Inclua uma breve

introdução apresentando uma revisão crítica da literatura e uma declaração das im-

plicações clínicas do caso. A descrição do caso deve incluir: história pessoal do su-

jeito, dados socioeconômicos, histórico de saúde / medicamentos, achados extra-

orais e intraorais; diagnóstico diferencial; opções de tratamento; plano de tratamento

final. Técnicas, resultados e dados relevantes obtidos devem ser apresentados. Uma
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breve discussão deve reforçar as implicações clínicas do relato de caso e discutir

quaisquer descobertas e percepções únicas obtidas, o que torna esse paciente ou

pacientes diferente de qualquer paciente relatado anteriormente (limite de 2.500 pa-

lavras; além disso, há um limite de um total de 4 figuras ou 4 tabelas).

• Cartas ao Editor - são bem-vindas (limite de 1000 palavras).

PREPARANDO A SUBMISSÃO

Cartas de apresentação
As cartas de apresentação não são obrigatórias; no entanto, eles podem ser forneci-

dos a critério do autor.

Partes do Manuscrito
O manuscrito deve ser submetido em arquivos separados: página de título; arquivo

de texto principal; figuras.

Folha de rosto
A página de título deve conter :

i. Um breve informativo contendo as principais palavras chave. O título não deve

conter abreviaturas;

ii. Um título curto de menos de 40 caracteres;

iii. Os nomes completos dos autores;

iv. As afiliações institucionais do autor onde o trabalho foi conduzido, com uma nota

de rodapé para o endereço atual do autor, se diferente do local onde o trabalho foi

conduzido;

v. Agradecimentos;

vi. Declaração de conflito de interesse

vii. Declaração de ética.

Autoria
Consulte a política de autoria da revista na seção Políticas editoriais e considerações

éticas para obter detalhes sobre a elegibilidade da lista de autores.
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Como os artigos são revisados por pares, o arquivo de texto principal não deve in-

cluir nenhuma informação que possa identificar os autores.
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ii. Texto principal;

iii. Referências;
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