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SINDROME DE RUBINSTEIN-TAYBI: O QUE O CIRURGIAO-
DENTISTA PRECISA SABER?
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A Sindrome de Rubinstein-Taybi (SRT),
anteriormente denominada Sindrome do Polegar e
Halux Largos, é uma desordem congénita rara,
multissisttmica e de transmissdo autossémica
dominante, que ocorre predominantemente de
forma esporadica, sem predilegdo por sexo. As
manifestagdes clinicas  incluem  déficit de
crescimento poés-natal, deficiéncia intelectual e
dismorfismos  craniofaciais, principalmente a
retragdo bitemporal, fissuras palpebrais obliquas
para baixo, pregas epicanticas, sobrancelhas
arqueadas, ptose palpebral, estrabismo, além de
orelhas de implantagdo baixa e rotacionadas
posteriormente. As anomalias nas extremidades
sdo caracteristicas marcantes, especialmente as
alteracbes nos polegares e halux. Podem
apresentar cardiopatias congénitas, além de
alteragdes visuais e auditivas, dificuldades
alimentares e deficiéncias nutricionais. Destacam-
se, ainda, as manifestagbes orais, presentes em
2/3 das criangas com SRT, representando um
importante critério diagnéstico e de
acompanhamento clinico. Entre elas, observa-se:
palato ogival, ma oclusdo dentaria, hipo ou
hiperdontia, dentes natais ou neonatais e a
presenga, em alguns casos, de cuspides de Talon
nos incisivos permanentes. O diagndstico da SRT é
predominantemente clinico, baseado na
associacdo de manifestagdes fenotipicas tipicas.

Paciente de 30 anos, portador da SRT, histoérico
médico pregresso revela avaliagdes neonatais de
rotina dentro da normalidade, inicio de
investigacdo de quadro sindrémico aos 7 anos de
idade e diagnéstico da sindrome apenas aos 21
anos, mae nega uso de medicamentos ou
comorbidades. Foi encaminhado ao servico de
Cirurgia  Bucomaxilofacial para exodontias
multiplas e queixa algica. Ao exame intra-oral
observou-se multiplas raizes residuais, presenca
de biofilme, inflamagdo gengival generalizada,
além de palato ogival e atresia maxilar
importantes (Figura 1). Mae relata que aos 10
anos foi realizada tentativa de expansao maxilar,
interrompida. Identificou-se como aspectos
caracteristicos da sindrome: fendas palpebrais
inclinadas para baixo, testa proeminente, nariz
em forma de bico e uma expressdo facial
incomum (Figura 2). Além disso, os achados
esqueléticos caracteristicos incluiram falanges
terminais anguladas (desviadas radialmente),
largas e curtas dos polegares e halux (Figura 3),
bem como baixa estatura. O exame radiografico
evidenciou hipodesenvolvimento do processo
coronoide e elongagéo do processo (Figura 3).
Optou-se pela exodontia das raizes residuais e
manutencao de elementos anteriores, observou-
se cuspide de Talon em incisivo superior.
Paciente segue em acompanhamento para
planejamento de posterior reabilitacéo.

A SRT é uma condigdo de dificil reconhecimento
devido a sua ampla variabilidade fenotipica.
Neste contexto, o cirurgido-dentista desempenha
um papel fundamental no diagnéstico e manejo,
ja que as manifestacdes orais estdo presentes
em grande parte dos pacientes. Estes achados
podem servir como importantes sinais de alerta
clinico, auxiliando ndo apenas no diagnéstico,
mas também no encaminhamento do paciente
para acompanhamento integral. O diagndstico
precoce, baseado em anamnese detalhada e no
reconhecimento das manifestagdes clinicas
classicas, ¢é essencial para garantir uma
abordagem multidisciplinar adequada, prevenir
complicagbes sistémicas e manejar alteragdes
dentarias e de desenvolvimento maxilofacial.

Fig. 1~ Aspecto introral, observando-se malod uséo e atresia maxilar severa

Fig. 3 Polegar caradterisico da
SRT

Fig. 2~ Caraderisticas faciais

Fig. 5~ Elemento 12 removido
evidenciando caspide em Talon
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