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A Síndrome de Richieri-Costa-Pereira
(SRCP) é classificada como uma disostose
acrofacial autossômica recessiva e está
associada a defeitos na face e nos
membros. Alguns artigos na literatura
mencionam a possibilidade da
consanguinidade estar relacionada à essas
malformações. Dentre as características
presentes estão: baixa estatura,
microstomia, fissura mandibular mediana,
Sequência de Pierre Robin (micrognatia,
glossoptose e fissura palatina),
malformações laríngeas e anomalias de
extremidades, como pré/pós-axiais da mão e
pé-torto congênito, clinodactilia do 5º dedo e
hipoplasia de polegar (Ogando et al., 2011).

Diversas são as malformações laríngeas e
que podem ser diagnosticadas e observadas
na nasofibrolaringoscopia. Em casos de
insuficiência respiratória, ela pode estar
relacionada a retroprojeção da língua que
oclui a região glótica. De acordo com Favaro
et al. (2014), a maioria dos indivíduos que
apresentam essa doença possuem
dificuldades de aprendizagem e linguagem.

Em relação às características dentárias,
Severini (2011) afirma que estes pacientes
apresentam alta prevalência de agenesias
dentárias, principalmente incisivos e pré-
molares inferiores, bem como alta frequência
de opacidades de esmalte. Estes achados
são compatíveis com a fissura mandibular
presente em todos os indivíduos e refletem
também a característica hipoplasiante da
síndrome. Dessa maneira, a maioria dos
pacientes com a síndrome frequentemente
necessitam de procedimentos ortodônticos e
cirúrgicos (Pardo et al., 2021).

Um dos possíveis tratamentos para a SRCP
é a distração osteogênica dos cotos
mandibulares, a fim de obter crescimento do
ramo e corpo mandibular, como relatada na
Revista da Sociedade Brasileira de Cirurgia
Craniomaxilofacial. A síndrome apresenta
bom prognóstico quando a manutenção de
ventilação e nutrição são mantidas (Miotto et
al., 2015). 

Dessa forma, o acompanhamento
médico-odontológico visa aumentar a
expectativa de vida desses pacientes de
modo a auxiliar na mastigação,
deglutição, fala e respiração, além de
aspectos estéticos para melhor inclusão
social e qualidade de vida. 
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OBJETIVO:

Analisar as malformações associadas à
SRCP e suas manifestações clínicas,
com ênfase na área craniofacial e
dentária. 

METODOLOGIA:

Foram selecionados artigos científicos
nas bases de dados da PubMed e
relatos de casos com seguintes
descritores: Síndrome de Richieri-Costa-
Pereira, malformações craniofaciais e
anomalias dentárias.

RESULTADOS:

Após a análise dos artigos, foi possível
observar que a SRCP apresenta um
padrão clínico recorrente envolvendo as
extremidades e o desenvolvimento
deficiente craniofacial.
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