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Resumo
A síndrome de Goldenhar ou displasia oculoauricu-

lovertebral consiste em uma má formação complexa en-
volvendo várias estruturas e que tem como característi-
cas principais: dermóide epibulbar, apêndice ou fístula
auricular, surdez, microssomia hemifacial e anomalias
vertebrais. Observam-se também anormalidades nos
ossos da face, em especial nos maxilares. O tipo de he-
rança desta malformação congênita ainda não é perfei-
tamente conhecido. Outras síndromes e malformações têm
sido documentadas associadas a esta desordem. O pro-
pósito deste relato foi descrever as características clíni-
cas e os achados bucais de uma paciente portadora da
síndrome de Goldenhar.

Palavras-chave: síndrome de Goldenhar; crianças
portadoras de deficiência; assimetria facial.

Abstract
Goldenhar syndrome or oculoauriculovertebral dys-

plasia is a complex malformation which involves many
structures and the main characteristics are: epibulbar
dermoids, auricular appendages or fistulae, deafness,
hemifacial microsomia and vertebral anomalies. Some
anomalies in facial bone structure are also observed,
especially on the maxilla. The inheritance type of this
congenital malformation in not exactly known. Other syn-
dromes and malformations have been documented in
association with this disorder. The purpose of this report
was to describe the clinical characteristics and oral fin-
dings of a patient with Goldenhar syndrome.

Keywords: Goldenhar syndrome; disabled children;
facial asymmetry.

IntroduçãoIntroduçãoIntroduçãoIntroduçãoIntrodução

A
síndrome de Goldenhar é também conhecida por dis-
plasia oculoauriculovertebral (20) ou microssomia he-
 mifacial (12). A freqüência estimada é de 1:3000 a 1:5000

com uma discreta predominância pelo gênero masculino (3:2)
(11). É uma malformação complexa que envolve várias estru-
turas originadas dos primeiro e segundo arcos branquiais, o
prolongamento do primeiro arco faríngeo, fissura branquial
primária e primórdios do osso temporal (14). Não se conhece
exatamente o tipo de herança desta malformação congênita,
podendo estar relacionada com a idade paterna avançada e
com a possibilidade de neomutação autossômica dominante
(8). As características principais desta síndrome são dermóide
epibulbar, apêndice ou fístula auricular (13), surdez (11) e ano-
malias vertebrais (3, 13). Outras malformações têm sido docu-
mentadas em associação com esta síndrome, como as anoma-
lias do sistema nervoso central (13), alterações cardíacas, pul-
monares e renais (3, 13), anormalidades nos ossos da face,
como os maxilares, e coluna vertebral (17). Além disto, outras
síndromes podem estar relacionadas com o diagnóstico dife-
rencial, tais como disostose acrofacial de Nager, disostose
mandibulofacial ( Treacher-Collins-Francescetti), síndrome
de Klipper-Feil (6), síndrome de Townes-Brochs e síndrome
de Delleman (oculocerebrocutânea) (16).

O propósito deste relato foi descrever as características clí-
nicas gerais e os achados bucais de uma paciente portadora da
síndrome de Goldenhar.

Caso ClínicoCaso ClínicoCaso ClínicoCaso ClínicoCaso Clínico

Paciente do gênero feminino, feoderma, 8 anos de idade,

foi encaminhada para a Clínica de Odontopediatria de uma

Instituição Pública de Ensino Superior pela Disciplina de

Ortodontia da mesma instituição para tratamento odonto-

lógico. Durante a anamnese, a responsável relatou que du-

rante a gravidez realizou acompanhamento pré-natal, não

havendo intercorrências. O parto foi normal com Apgar de

9 no primeiro minuto e no quinto minuto. A menor era por-

tadora da síndrome de Goldenhar, com expressividade leve,

diagnosticada quando a criança tinha 3 anos de idade. Não
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há relato de outros casos na fa-

mília, bem como consangüini-

dade entre os pais. Foi também

relatado que a paciente sub-

meteu-se a  cirurgia  cardíaca

aos quatro meses, teve rubéo-

la aos três anos de idade e rea-

lizou adenoidectomia e amig-

dalectomia aos  quatro  anos.

Além disso, apresentava perda

auditiva de leve a moderada,

confirmada através do prontu-

ár io  médico.  Na  ocasião  do

exame odontológico, a pacien-

te encontrava-se em tratamen-

to fonoaudiológico e apresen-

tava comportamento tímido. Ao

exame clínico extrabucal e ra-

diográfico,  obser vou-se assi-

metria facial devido à atresia

hemifacial do lado direito (Fi-

gura 1), olho direito com leve

inclinação inferior, orelha di-

reita com baixa implantação e

dismórfica, pescoço curto, om-

bro direito com escápula ele-

vada e parte anterior do tórax

protuberante.

No exame radiográf ico de

punho, constatou-se que a ida-

de óssea da paciente era com-

patível com uma idade crono-

lógica  de  4  anos,  pois  a inda

apresentava os ossos escafói-

de e trapezóide inteiramente

cartilaginosos (19) (Figura 2).

Ao exame clínico intrabucal e

radiográfico, verificou-se des-

vio de linha média do arco su-

per ior  para o lado esquerdo,

inclinação distal das raízes dos

incisivos decíduos inferiores

para o lado direito,  anomalia

na região de côndilo do lado

direito (Figura 3), sobremordi-

da profunda (Figura 4) e api-

nhamento dentário. Além dis-

to, apresentava lesões cariosas

nos elementos 55, 54, 52, 61, 62,

64, 75, 74, 84 e 85 (Figura 5). O

elemento 36 apresentava hipoplasia na face vestibular e o 46

atraso de erupção. Foi constatado também que a paciente apre-

sentava tecidos gengivais sadios e higiene bucal regular, com

dificuldade de realizar a escovação dentária, em parte por sua

limitação de abertura de boca. O plano de tratamento consistiu

em restaurações de resina fotopolimerizável em todos os ele-

mentos acometidos por cárie. No presente caso, a paciente, após

ter seu tratamento dentário realizado e ter sido orientada quan-

to aos hábitos de higiene e de controle de dieta, retornou para

acompanhamento e posterior tratamento ortodôntico em outro

departamento da mesma instituição.

Figura 1. Radiografia extra-oral apresentando assimetria

facial

Figura 2. Radiografia de

punho para verificação

de idade óssea: ausência

de calcificação dos ossos

escafóide e trapezóide.

Esta calcificação é obser-

vada a partir dos 5 anos
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DiscussãoDiscussãoDiscussãoDiscussãoDiscussão

A literatura médica sobre a síndrome de Goldenhar mostra falta de uniformidade no critério

necessário para diagnosticar corretamente esta doença, assim como o papel dos fatores patogêni-

cos envolvidos (21). Alguns autores chegaram a propor o envolvimento de efeitos teratogênicos,

seja oriundos da tríade de má nutrição, fumo e estresse relacionado ao trabalho excessivo (1) ou

devido a alterações endócrinas como no caso de mães diabéticas (7), além dos fatores genéticos

(8). No presente caso, a mãe não possuía diabetes, os pais não fumavam e tinham, segundo a mãe,

uma vida saudável.

A síndrome de Goldenhar é considerada rara, podendo ter outras síndromes como diagnóstico

diferencial (6, 10, 16). Há relatos de casos de síndrome de Goldenhar em associação com condros-

sarcoma (17) e a pacientes com comportamento autista (15). No presente relato estas alterações

não foram diagnosticadas, nem a presença de fissura de lábio e palato descrita por IGNACIO

RODRIGUES et al. (9), sendo, no entanto, observada perda de audição relatada por SCHOLZ et al.

(20) e BAUM & FEINGOLD (2). Outro aspecto diz respeito ao gênero, pois no presente caso se

tratava de uma paciente do gênero feminino contrariando a predominância pelo masculino (11).

O dermóide epibulbar pode ser encontrado isoladamente, sendo, no entanto, mais comum

estar associado a síndromes, em especial a síndrome de Goldenhar (18), porém no presente relato

Figura 3. Radiografia panorâmica evidenciando alterações ósseas

e dentárias

Figura 4. Aspecto clínico da sobremordida Figura 5. Aspecto intrabucal: A) fotografia do arco superior;

B) fotografia do arco inferior

5A

5B
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esta alteração não foi observa-

da.  A  mal formação cardíaca

congênita é observada em até

60% (4) dos casos de síndrome

de Goldenhar e as alterações

no ouvido em 70% dos casos

(2), e ambas ocorreram no pre-
sente relato.

Os vários ramos do conheci-
mento médico propõem trata-
mentos específicos conforme as
necessidades dos pacientes com
síndrome de Goldenhar. A lite-
ratura médica apresenta várias
opções nas áreas de otorrinola-
ringologia, cirurgia plástica e
cardiologia (2, 4). Além disto,
existem vários relatos de trata-
mentos ortodônticos (12), como
a distração osteogênica em pa-
cientes com esta síndrome. Uti-
liza para isto aparelho interno
com o objetivo de est imular
crescimento ósseo e,  conse-
qüente,  melhora da estética
destes pacientes (5), tendo em
vista as alterações da face com
hipoplasia  da região malar,

maxila ou mandíbula, especial-
mente do ramo e côndilo man-
dibular, como no presente caso,
e  da art iculação têmporo-
mandibular (11).

Considerando as deformida-
des maxilo-faciais característi-
cas da síndrome de Goldenhar,
é importante o diagnóstico pre-
coce e o estabelecimento de um
protocolo de prioridade de tra-
tamento. Destaca-se a relevân-
cia da atuação do cirurgião-den-
tista quando há acometimento
na cavidade bucal, como neste
caso, com a presença de sobre-
mordida profunda, apinhamen-
to dentário e limitação da aber-
tura de boca devido à microsso-
mia hemifacial. Esta última ca-
racterística deve ser considera-
da tanto quando da realização
de procedimentos restaurado-
res clínicos, como, também, na
higiene bucal caseira, o que ex-
plica o fato da paciente apresen-
tar lesões cariosas proximais.
Entretanto, apesar da dificulda-

de na realização da escovação,
pode-se perceber uma preocu-
pação da mãe quanto aos cui-
dados dos dentes da criança,
que até então não havia sido ori-
entada sobre como fazer estes
procedimentos.

ConclusãoConclusãoConclusãoConclusãoConclusão

O paciente portador da sín-

drome de Goldenhar apresen-

ta alterações na cavidade bu-

c a l  e  n a  f a c e ,  d e n t r e  e l a s ,  o

crescimento facial prejudicado.

Assim, é necessária uma aten-

ção mult idisc ipl inar,  envol-

v e n d o  v á r i a s  e s p e c i a l i d a d e s

odontológicas, como a Cirur-

gia Buco-Maxilo-Facial e a Or-

todontia.  No entanto,  para o

sucesso do tratamento, é impe-

rativo o diagnóstico em estágio

inicial e acompanhamento do

o d o n t o p e d i a t r a  d e s d e  t e n r a

idade para manutenção da saú-

de bucal.
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