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RESUMO

OBJETIVO: descrever o caso clinico de uma crianga diagnosticada com Sindrome
de Leigh e abordar a importancia do acompanhamento odontolégico, bem como o
gerenciamento comportamental frente ao tratamento proposto. RELATO DE CASO
CLINICO: A paciente do sexo feminino com a idade de 7 anos e 1 més diagnostica-
da com a Sindrome de Leigh, procurou a Clinica de Atendimento de Pacientes com
Necessidades Especiais para acompanhamento odontoldgico. A paciente recebeu o
primeiro atendimento odontolégico aos 3 anos e 6 meses de idade, sendo acompa-
nhada no Hospital Odontolégico da Universidade Federal de Uberlandia. Ao exame
clinico geral foi observado que a crianga n&o fala e ndo anda, apresenta tonicidade
dos musculos da face alterada ao exame clinico. Ao exame clinico intrabucal
verificou-se presenga de dentadura mista, com presenca de biofilme dental visivel,
além disso, apresentou atividade de carie em dentes deciduos e permanentes, bem
como bruxismo severo. A crianga apresentou um comportamento dificil, sendo
necessario o uso de estabilizagdo protetora ativa durante as consultas. O tratamento
odontolégico proposto foi selantes preventivo em dentes higidos e tratamento
restaurador em dentes com lesdo de carie em dentina. O controle do biofilme
dentario era realizado em todas as consultas, por meio de orientagdo de higiene
bucal e escovacao supervisionada com a mae. Em relagdo ao bruxismo houve uma
melhora no quadro de hipotonia muscular apos o inicio de tratamento médico com
uso de toxina botulinica. CONCLUSAO: O caso de uma crianga diagnosticada com a
Sindrome de Leigh foi descrito, apresentando as caracteristica sistémicas. A aborda-
gem odontoldgica é complexa em fungdo das manifestagdes clinicas, o papel do ci-
rurgido dentista € importante nesses casos para auxiliar a manutengcdo de saude

bucal.

Palavras-chaves: Doenca de Leigh, Doencas do Sistema Nervoso, Assisténcia

Odontologica



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 Uberlandia. 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



1. INTRODUGAO

A Sindrome de Leigh (SL) (OMIM 25600) é um disturbio neurolégico grave
que pode ser a manifestacao inicial de varias doencgas genéticas metabdlicas diferen-
tes!. Pode ser conhecida por encefalomielopatia necrosante subaguda, que é uma
doenga neurometabdlica hereditaria, descrita pela primeira vez pelo neuropatologista
e psiquiatra britanico Denis Archibald Leigh em 19512, Clinicamente, a sindrome de
Leigh é caracterizada por descompensacgéo durante doengas recorrentes com re-
gressao psicomotora, seguida por periodos de estabilizag&o transitéria ou leve me-
Ihorat. Com poucas excec¢des, tratamentos efetivos para a maioria das causas conti-
nuam indefinidos e o inevitavel declinio neurolégico € o normal com uma média de

mortalidade de 2,4 anoss3.

Essa alteracdo é um disturbio neurodegenerativo progressivo de inicio preco-
ce, associado a defeitos de fosforilagdo oxidativa mitocondrial4. A SL é a doenga mi-

tocondrial mais comum na infancia®. Estima-se uma prevaléncia de
aproximadamente 1:40.000 nascidos vivos®. Apés a primeira identificagdo genética
ligada a doenca, atualmente ja foram identifica mais de 75 genes da doenca,
destacando a notavel heterogeneidade subjacente a esse disturbio’. O diagnéstico
da doenga, bem como o acompanhamento da sua progressao, € feito por meio de
tomografia computadori- zada e ressonancia magnéticas. O inicio da doenga
geralmente ocorre por volta de 2 anos de idade, apoés inicio de desenvolvimento
normal e curso da doenga acompanha a degeneragédo neuronal, levando o paciente
a Obito por volta do 3 anos de idade. Casos raros, com inicio da doenca na fase

adulta também pode ser encontrados*,

Seu quadro clinico é caracterizado em multiplas manifestagbes, tais como
atraso do desenvolvimento psicomotor, fraqueza muscular, hipotonia, distonia,
espasticidade, epilepsia, ataxia, tremor intencional, nistagmo, oftalmoparésia, atrofia
optica, disfagia, comprometimento respiratério, surdez, paralisia de nervos cranianos
periféricos, polineuropatia e miopatia368. O objetivo deste estudo foi descrever o
caso clinico de uma crianga diagnosticada com Sindrome de Leigh e abordar a
importadncia do acompanhamento odontoldégico, bem como o gerenciamento

comportamental frente ao tratamento proposto.



2. RELATO DE CASO

A paciente do sexo feminino com a idade de 7 anos e 1 més diagnosticada
com a Sindrome de Leigh, procurou a Clinica de Atendimento de Pacientes com
Necessidades Especiais para acompanhamento odontolégico. A paciente recebeu o
primeiro atendimento odontolégico aos 3 anos e 6 meses de idade, sendo
acompanhada no Hospital Odontolégico da Universidade Federal de Uberlandia
(HO-UFU) desde entéo.

2.1 ANAMNESE

No periodo pré e trans natal ndo houve nenhuma intercorréncia e a mae rela-
tou ter realizado acompanhamento pré-natal. Apds a o nascimento a crianga estava
sob suspeita de alteragdo mitocondrial, posteriormente confirmada como Sindrome
de Leigh. A mae relatou que a crianga apresentou regressao intelectual e de
desenvolvimento, afetando a coordenacao motora, além disso, a hipotonia muscular
desde a primeira infancia e dores de cabeca frequentes. A crianga nasceu a termo,
pesando 3,500 gramas de parto cesariana. A higienizag&o bucal era realizada pela
mae, que também relatou que a crianga apresentava uma dieta altamente
cariogéncia. A mae relatou também que a paciente havia iniciado tratamento médico
com injegdes intramusculares de toxina botulinica, as quais foram aplicadas nos

musculos da face para melhora da hipertonia muscular.

2.2 EXAME CLINICO EXTRABUCAL E INTRABUCAL

Ao exame clinico geral foi observado que a crianga ndo conseguia se comuni-
car por meio da fala, apenas gestos demonstrado envolvimento durante a aborda-
gem odontolégica. Apresentava tonicidade muscular generalizada, incluindo os
musculos faciais, e também movimentos involuntarios de bragos e pernas. Ao exame
clinico intrabucal verificou-se presenca de dentadura mista, com presenca de

biofilme dental visivel, além disso, apresentou atividade de carie em dentes deciduos
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e permanentes, bem como bruxismo severo.

Ao exame clinico intrabucal, observou-se a presenca 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 odontolégico que a paciente tem recebido, os elementos dentais
54,55,64,65,74,75,84,85 foram submetidos a aplicacdo de selantes de fossas e
fissuras para prevencao de carie dentaria, utilizando o material cimento de ionémero
de vidro modificado por resina para esta finalidade. Posteriormente os dentes 64 e
36 apresentavam lesdes de carie a nivel de dentina, sendo necessario a intervencgao,
com técnicas de tratamento restaurador. No dente 64 foi realizado uma pulpotomia e
no dente 36 foi realizada uma restauracgao classe |. O controle do biofilme dentario
era realizado em todas as consultas, por meio de orientacédo de higiene bucal e

escovacgao supervisionada com a mée.

A paciente apresentava durantes as consultas movimentos disritmicos,
involuntarios, sem o controle dos movimentos das maos, abalos nos musculos da
face, testa franzida e a boca ficava em diregdes variadas, deficiéncia ao sugar, além
da dificuldade de abertura bucal, devido a tonicidade muscular afetada (Figuras A e
B). Em relagcdo ao comportamento a crianga na maioria das consultas apresentou
choro e irritabilidade, sendo n&o cooperadora com os tratamentos realizados,
necessitando de métodos de gerenciamento comportamental como estabilizagéo
protetora ativa, sobretudo para a estabilizagdo da cabeca e dos membros superiores.
Tal estabilizacao foi realizada com o auxilio da mae que foi avisada previamente
sobre a possibilidade da utilizagdo deste método. Durante todas as consultas
odontoldgicas, a crianca recebia todos os atendimento na sua prépria cadeira de
rodas, a qual tinha algumas facilidades, dentre elas a inclinacdo da cadeira,
permitindo a orientagdo adequa- da da méde e a realizagdo dos procedimentos
odontologicos. Além disso o uso de abridores de bocas de silicone foi necessario

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

\/

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

Durante a avaliagdo inicial de pacientes com necessidades especiais, no
cuidado da saude, € de fundamental importancia conhecer a histéria médica para
diminuir o risco de agravar a sua condi¢do, quando for submetido ao atendimento
odonoloégico. Portanto, € necessario obter uma histéria médica detalhada para a
obtengao de um diagnostico correto e de um plano de tratamento eficaz. A Sindrome
de Leigh possui uma ampla heterogeneidade clinica, apresentando manifestacées
neuroldgicas, nao neurolégicas ou mesmo envolvimento multissistémico, tais
manifesta- ¢bes tornam a abordagem odontoldégica complexa. Um relato de caso
abordou as doencas dentais associada a SL em um paciente adulto jovem. Foi
verificado que a abordagem odontolégica preventiva é bastante complexa nesses
casos, sendo necessario muitas vezes condutas com manejo secundario, tais como
condutas restauradoras e cirurgicas e contribuicdo de diferentes especialidades®. No
presente relato de caso foi necessario utilizar a abordagem odontolégica preventiva
e curativa, e em ambas as situagdes verificou-se grandes dificuldades no
gerenciamento comportamental, sendo necessario uma equipe de trabalho maior,

além do trabalho a quatros méos.

Nos tratamentos restauradores realizados nessa paciente, apenas a
pulpotomia no dente 64 foi necessaria a utilizagdo de anestesia local. A anestesia
nesses pacientes é um fator agravante e complicador do tratamento, pois
anormalidades respiratorias sao prevalentes na SL, portanto requer precaugdes
especiais a luz de potenciais complicagbes respiratorias. Os anestésicos devem ser
cuidadosamente escolhidos para nao interferirem na respiracdo mitocondrial, o que

pode levar a acidose lactica 10.

A abordagem odontolégica para pacientes com essa desordem podem
acontecer sob anestesia geral, em fungdo do comprometimento sistémico e também
em funcéo da demanda de tratamento odontolégico necessario. Um relato de caso
de uma crianga de 4 anos de idade foi necessario a extracdo dos dentes, realizag&o
de contencédo e tratamento restaurador, além de medidas preventivas, tais como,
raspagem, profilaxia e aplicacdo topica de fluor geltl. No presente relato, tal

abordagem
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nao foi necessaria, sendo realizado todo o tratamento odontolégico necessario em

ambiente ambulatorial.

A toxina botulinica é uma exotoxina secretada por Clostridium botulinum e
bloqueia a condugédo neuromuscular ligando-se a receptores nos terminais nervosos
motores, entrando nas terminag¢des nervosas e inibindo a liberagéo de acetilcolina,
resultando na denervacgéo quimica e paralisia muscular. Essa alternativa parece ser
eficaz no tratamento de estrabismo, blefaroespasmo, torcicolo espasmédico e
espasticidade muscular ou distonia’2. O tratamento médico com uso de toxina
botulinica mostrou a importancia de uma abordagem multiprofissional. Apés o inicio
deste tratamento pode-se observar uma melhora em relagdo ao bruxismo
apresentado. Tal fato ocorreu devido a toxina botulinica atuar reduzindo a atividade
muscular ténica ou fasica excessiva, levando a uma diminuigdo da espasticidade. As
aplicagbes intramusculares n&o foram restritas somente aos musculos da face e
associadas a um tratamento possibilitam uma melhora na qualidade de vida da

paciente.
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4. CONCLUSAO

O caso de uma crianga diagnosticada com a Sindrome de Leigh foi descrito,
apresentando as caracteristica sistémicas. A abordagem odontologica é complexa
em funcdo das manifestagdes clinicas, o papel do cirurgido dentista é importante

nesses casos para auxiliar a manutencao de saude bucal.
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Anexo B

NORMAS DA REVISTA

Revista Special Care In Dentistry.
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Os autores serao solicitados a fornecer uma declaragéo de conflito de interesses du-
rante o processo de submissdo. Para obter detalhes sobre o que incluir nesta segéo,
consulte a se¢éo " Conflito de interesses " na segéo Politicas editoriais e considera-
¢Oes éticas abaixo. O envio de autores deve assegurar que eles estabelecam conta-

to com todos os coautores para confirmar a concordancia com a declaracéo final.

Arquivo de texto principal

Como os artigos sao revisados por pares, o0 arquivo de texto principal ndo deve in-
cluir nenhuma informacéo que possa identificar os autores.

O arquivo de texto principal deve ser apresentado na seguinte ordem:

i: Titulo, resumo e palavras-chave;

ii. Texto principal,

iii. Referéncias;

iv. Tabelas (cada tabela completa com titulo e notas de rodapé);

v. Legendas das figuras;

vi. Apéndices (se relevante).

Figuras e informacgdes de apoio devem ser fornecidas como arquivos separados.
Abstrato
O resumo deve ser dividido nas seguintes sec¢des: objetivos, métodos e resultados e

conclusao; ndo deve exceder 200 palavras.

Palavras-chave

Por favor, fornega trés palavras-chave.

Texto principal -
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Como os artigos sao revisados por pares, o arquivo de texto principal ndo deve in-
cluir nenhuma informacéo que possa identificar os autores.

Os Artigos Originais e as Comunicagdes Resumidas s&o normalmente organizados
com as sec¢des Introducao, Material e Métodos, Resultados e Discussédo, mas os au-
tores devem consultar questdes recentes de periddicos para organizagdes alternati-
vas aceitaveis.

O manuscrito deve ser submetido com todo o material dobrado a esquerda, alinhado
a esquerda (preferencialmente na fonte Courier), com pelo menos uma margem de 1
"ao redor. Todas as paginas devem ser sistematicamente numeradas. O editor se re-
serva o direito de editar manuscritos para se adequar ao espaco disponivel egarantir

concisdo, clareza e consisténcia estilistica.

Referéncias

Todas as referéncias devem ser numeradas consecutivamente por ordem de apari-
¢do e devem ser o mais completas possiveis. Em citagdes de texto devem ser nume-
ros sobrescritos. Os titulos de periddicos sdo abreviados; abreviagbes podem ser en-
contradas em: MEDLINE, Index Medicus ou CalTech Library.

As submissdes ndo s&o necessarias para refletir a formatagéo de referéncia precisa
da revista (uso de italico, negrito etc.), no entanto, € importante que todos os ele-

mentos-chave de cada referéncia sejam incluidos.
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