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Imagem 3: Instalacao de osteossintese e estabilizacao da
fissura mandibular

A Sindrome de Richieri-Costa-Pereira (SRCP) é
uma doenca genética autossbmica recessiva que
esta relacionada a diversos defeitos na face, como
fissura  mandibular mediana (Imagem 1),
malformagdes laringeas e anomalias nas
extremidades.

Imagem 1: Disseccéao e exposicao da fissura mandibular

Imagem 4: Instalacao de fios de Kirschner para
ancoragem do distrator extraoral Molina

Paciente do sexo feminino, S.L.O., 12 dias de vida,
ap6s diagnosticada com a SRCP devido as

malformacoes dos membros e da face, foi
Bucomaxilofacial do Hospital Infantii Joana de

Gusmao. S O tratamento descrito para a SRCP é bastante
Diante da ava“agao clinica constatou-se a presenca Comp|exo’ exige habilidade do Cirurgiéo
de micrognatia, relato de dentes neonatais na Bucomaxilofacial e tem por finalidade o
arcada mandibular que esfoliaram alongamento do corpo mandibular para possibilitar a
espontaneamente, fenda palatina, glossoptose expansao da via aérea inferior (Imagem 5).

importante, com obstrucao de vias aéreas, auséncia

de epiglote e anquiloglossia. E na anamnese foi
ressaltada a consanguinidade dos pais, em que esta _
particularidade é recorrente nos casos de SRCP.

~ L L RICHIERI-COSTA, A.; PEREIRA, Sonia Cristina Silveira.
Imagem 2: Instalacao da monitorizacao neurofisiologica Short stature, Robin sequence, cleft mandible,
pre/postaxial hand anomalies, and clubfoot: a new
autosomal recessive syndrome. American Journal Of
Medical Genetics, [S.L.], v. 42, n. 5, p. 681-687, mar. 1992.
Wiley. http://dx.doi.org/10.1002/ajmg.1320420511.

Imagem 5: Perfil pré-cirurgico (A) e pés-operatorio inicial
com os distratores Molina KLS Martin instalados (B)

O tratamento de escolha para a paciente foi a
osteossintese da fenda mandibular e distracédo
osteogénica mandibular. Devido o acesso extraoral foi
realizada monitorizac&o neurofisiolégica do nervo facial
para diminuir os riscos de leséo a inervacdo (Imagem
2). Para a correcéo da fenda mandibular, foi removido o
fragmento Osseo presente em linha média, definicdo
dos cotos 6sseos mandibulares direito e esquerdo, e
osteossintese com placa curva de titanio e parafusos
(Imagem 3). Para a distragdo osteogénica mandibular,
realizou-se a seccao bilateral da mandibula e a
instalacédo de distratores externos unidirecionais do tipo
Molina, fixados bilateralmente ao corpo mandibular com
pinos de Schanz e fio de Kirschner de 1,8 mm na
regido mentoniana, transfixando os dois cotos 0sseos
mandibulares (Imagem 4).



