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Neste artigo, apresenta-se um caso clinico de acompa-
nhamento, por dez anos, de uma crianga portadora da
Sindrome de Klinefelter, alteragdo genética que afeta um
cromossomo X adicional (47, XXY) de individuos do sexo
masculino. Em 1996, a mae procurou a Bebé Clinica — Curso
de Extensado Universitaria da Faculdade de Odontologia da
Universidade Federal do Rio Grande do Sul (FO/UFRGS)
uma vez que seu filho era portador da Carie Precoce da
Infancia ou Early childhood caries (ECC). Ele foi imediata-
mente inserido no programa da Bebé Clinica FO/UFRGS e
recebeu tratamento educativo, curativo e preventivo, como
orientacdes de dieta e higiene bucal, restauragdes com o
uso da Técnica de Tratamento Restaurador Atraumatico
(ART), além de ortodontia preventiva. Atualmente, a
crianga permanece em acompanhamento na Clinica da
Disciplina de Atendimento Odontolégico para Pacientes
Especiais da mesma Faculdade. Concluiu-se que o progra-
ma terapéutico, a utilizagdo de restauragdes com a Técnica
ART e a ortodontia preventiva podem permitir uma me-
lhora na qualidade de vida do paciente portador dessa rara
sindrome, com maloclusao dentaria e perfil carie-ativo.

Palavras-chave: Sindrome de Klinefelter. Tratamento
Restaurador Atraumatico-ART. Promocgao de Saidde Bucal.
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1 Introducdo

A Sindrome de Klinefelter, que recebeu
essa denominagdo por ter sido descrita pela
primeira vez pelo Doutor Harry Klinefelter,
consiste numa alteracdo genética que afeta in-
dividuos do sexo masculino que apresentam
um cromossomo X adicional (47, XXY) que € a
causa mais freqiiente de hipogonadismo e in-
fertilidade nesses individuos. A incidéncia é
de 1,18 em cada mil nascimentos, sendo 1:1000
meninos nativivos, 1:2000 nascimentos totais e
1:300 abortos espontaneos. A metade das con-
cepgdes com alteracdo genética 47, XXY é per-
dida antes do nascimento (SCEPAN et al., 1993;
AMORY, ANAWALT, PAULSEN, 2000; SMYTH,
2000; NUSSBAUM, 2002).

De acordo com Grunbach e Conte (1998);
Hargreave (2000), a presenca de um cromosso-
mo X adicional, 47, XXY interfere na produgao
de testosterona e esse déficit, por sua vez, refle-
te-se no fenétipo desses individuos. Observa-
se que apenas 18% dos casos de Sindrome de
Klinefelter tém outras anomalias, além desse
déficit, e, em sua maioria, sdo diagnosticadas
depois da puberdade. Entretanto, muitos casos
dessa sindrome nao sao detectados, pois apre-
sentam um fenétipo brando, de acordo com
Melvin, Felix (1998). A infertilidade é uma re-
gra e se forem encontrados individuos férteis, a
eles devera ser oferecido diagnéstico pré-natal
para excluir altera¢des cromossdmicas futuras,
uma vez que existe risco maior no caso do in-
dividuo ser portador dessa sindrome. (AMORY,
ANAWALT, PAULSEN, 2000; SMYTH, 2000;
NUSSBAUM, 2002).

A detecgdo precoce da doenga nos de-
mais membros da familia pode ser realizada
pela pesquisa da cromatina sexual. Essa me-
dida revela-se suficiente para fins de triagem.
A analise cromossdmica € indicada para todo
individuo masculino, portador de cromatina
sexual. (MELVIN, FELIX, 1998; SMYTH, 2000;
NUSSBAUM, 2002).

O quadro clinico da Sindrome de
Klinefelter pode apresentar, além das altera-

¢Oes previamente citadas, outras complicagdes,
tais como fenda palatina e maloclusdo denta-
ria, conforme os autores Scepan et al., (1993);
Celebic (1997); Yeh (1999), além de cardiopatias
(estenose adrtica e prolapso da valvula mitral),
hérnia inguinal, doengas auto-imunes (diabetes
mellitus e doengas do coldgeno) e ginecomas-
tia, enfatizada como um achado tipico na lite-
ratura antiga, mas constatado como geralmente
ausente. (AMORY, ANAWALT, PAULSEN, 2000;
SMYTH, 2000; NUSSBAUM, 2002).

Nos individuos portadores dessa sindro-
me, observa-se um aumento consideravel de
acidentes vasculares cerebrais (AVC) seis vezes
superiores a populagao geral. O atraso da lingua-
gem (51%), o atraso motor (27%) e os problemas
escolares (44%) prejudicam o desenvolvimento
dessas criangas. Alguns estudos descrevem com-
portamentos anti-sociais e psiquiatricos, pre-
sentes nesses pacientes, segundo Melvin, Felix
(1998); Nussbaum (2002); Rubin, Faber (2002).
Outros autores, entretanto, divergem em suas
opinides a respeito desses estudos e apontam a
presenca de uma boa adaptagado social relatando,
inclusive, capacidade de trabalho desses pacien-
tes (CHIANG, WEI, CHEN, 2000; HARGREAVE,
2000; MELVIN, FELIX, 1998; SMYTH, 2000).

O déficit auditivo é descrito por Grunbach,
Conte (1998); Rubin, Faber (2002); no entanto,
ndo estd relacionado com o aumento freqiien-
te de infec¢Oes respiratdrias que essas criangas
apresentam na infancia. Ao contréario do que se
observa em pacientes com doengas auto-imunes
como aquelas de portadoras de diabetes mellitus
ou doengas do colageno, conforme Grunbach,
Conte (1998); Smyth (2000). O rastreio de pro-
blemas visuais como, por exemplo, o coloboma
e 0 estrabismo, assim como as alteracoes audi-
tivas e a avaliacdo do desenvolvimento, devem
ser realizados, periodicamente, com profissio-
nais especializados da area de satiide (AMORY,
ANAWALT, PAULSEN, 2000; SMYTH, 2000).

A patogenia da Sindrome de Klinefelter
estd associada a erros na fase da meiose I pater-
na, ou materna, sendo, nesse caso, considerada
a idade materna elevada. Outros erros podem

ConScientiae Saude, S&o Paulo, v. 6, n. 1, p. 29-37, 2007.



ocorrer na fase de meiose II, além do erro mito-
tico p6s-zigodtico, que leva, segundo os autores
Hargreave (2000) e Nussbaum (2002), ao mosai-
cismo. No entanto, se um casal possuir um fi-
lho portador dessa sindrome, o risco de nascer
em outro filho sindrémico € igual ou inferior a
1%. Estudos familiares sdo habitualmente des-
necessarios, salvo em raras situacdes (AMORY,
ANAWALT, PAULSEN, 2000, SMYTH, 2000;
NUSSBAUM, 2002).

Devido a essas caracteristicas peculiares e
araridade da Sindrome de Klinefelter, relata-se,
a seguir, um caso clinico de acompanhamento
de dez anos, que teve seu inicio em um aten-
dimento odontolégico na Bebé Clinica, da FO/
UFRGS, e, atualmente, é paciente da Clinica da
Disciplina de Atendimento Odontolégico para
Pacientes Especiais da mesma Faculdade.

2 Relato de caso clinico

O paciente relatado é do sexo masculino,
raca branca e atualmente, estd com 11 anos de
idade. (Foto 1).

Foto 1: Paciente portador da Sindrome de
Klinefelter com 11 anos de idade

Fonte: As autoras.

Ele foi encaminhado pelo Hospital de
Clinicas de Porto Alegre/RS, por meio do
Departamento de Genética, para receber aten-
dimento na Bebé Clinica FO/UFRGS, em 18 de
julho de 1995, pois apresentava lesdes cariosas
em varios dentes — nessa época, tinha dois anos
de idade. (Foto 2).

ConScientiae Satude, S&o Paulo, v. 6, n. 1, p. 29-37, 2007.

Foto 2: O paciente sindrémico com 2 anos de
idade (18/07/1995), quando ingressou na Bebé
Clinica do Curso de Extensé&o da Facodo/UFRGS

Fonte: As autoras.

O diagnéstico da Sindrome de Klinefelter
ja havia sido estabelecido e, no mapeamento ge-
nético de seus pais, observou-se que eram feno-
tipicamente normais.

Na anamnese inicial, a mae relatou ter
tido uma gestacao normal e, em razdo da pre-
senca de pouco liquido amniético, o parto teve
de ser feito por meio de cesariana. Na hist6-
ria médica foi relatado que bebé apresentava
pneumopatias recorrentes, além de alteracoes
na audicdo e na capacidade de fala. No entan-
to, possuia inteligéncia normal para a idade.
Atualmente, ele freqiienta uma escola para pa-
cientes com necessidades especiais, o que per-
mite supor que sua capacidade intelectual foi
alterada.

Quanto a dieta, o paciente recebeu alei-
tamento materno exclusivo até os trés meses
de idade e, na anamnese, constatou-se que era
oferecida ao bebé uma dieta cariogénica, isto
é, com mais de seis ingestas de agtcar por dia
(FIGUEIREDO, GUARIENTI, BARRETO, 2006).

No exame clinico inicial da cavidade bu-
cal, realizado em maio de 1996, foi diagnosti-
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cado que o bebé era portador da Cérie Precoce
da Infancia (ECC). (HOROWITZ, 1998; RAMOS,
MAIA 1999), uma vez que apresentava o perfil
de paciente cérie-ativo. (Foto 3).

Foto 3: O mesmo paciente aos 4 anos de idade,
apresentando seqiielas da ECC

Fonte: As autoras.

1 presenca de lesdes cariosas cavitadas ati-
vas rasas nos quatro incisivos superiores
(51, 61, 52 e 62);

2 presenga lesOes cariosas cavitadas ativas
médias nos primeiros molares superiores
e inferiores (54, 64, 74 e 84);

3 lesdes de manchas brancas ativas na cervi-
cal dos caninos superiores (53 e 63);

4 lesdes de manchas brancas ativas nos inci-
sivos inferiores (71, 72, 81 e 82).

5 Dbiofilme generalizado (IPV=100%)

6 gengivite (ISG=100%).

7 mnao haviam sido irrompidos os segundos
molares deciduos (55, 65, 75 e 85).

A etiologia da ECC era compativel com a
dieta oferecida ao bebé no inicio do tratamento
odontoldgico, segundo Fass (1962), isto é, rica
em carboidratos fermentédveis e com uma inges-
ta de alta freqiiéncia de agtcar, principalmente,
pelo uso irrestrito de mamadeiras agucaradas,
inclusive as noturnas, sem a realizacdao de hi-
gienizagao bucal posterior a alimentagao.

Apbs a assinatura do responsdavel auto-
rizando a realizacdo do tratamento odontolé-
gico, o paciente foi inserido no programa da
Bebé Clinica, sendo que a mae sempre acom-
panhou a crianga nas consultas e nos atendi-
mentos clinicos.

Em um primeiro momento do tratamento
odontoldgico, os pais receberam informacgoes
e instrucgdes relacionadas a higiene bucal e a
dieta, objetivando alteracdo de comportamento
como forma de atuar sobre os principais fatores
etioldgicos do quadro clinico de atividade ca-
riosa que o bebé apresentava.

Retornos semanais foram planejados
como refor¢o educacional dos pais e a adequa-
¢do comportamental da crianga. Essas consultas
contribuiram, e muito, naquele momento, para
a instalacdo de uma boa higiene bucal, bem
como proporcionaram condi¢des de iniciar o
tratamento invasivo, curativo restaurador.

Foram realizadas, em intervalos sema-
nais, quatro aplica¢des de fltior tépico em alta
concentracdo com o verniz fluoretado Fluorniz
(SSWHITE), com objetivo de favorecer a remine-
ralizacdo das manchas brancas ativas presentes
nos dentes 53, 63, 71, 72, 81 e 82. Apds essas ses-
sOes, os primeiros molares superiores e inferio-
res 54, 64, 74 e 84 foram restaurados por meio da
Técnica do Tratamento Restaurador Atraumatica
(ART), usando cimento de ionémero de vidro
FUJI IX (GC Corporation), indicado para tal fim
(FIGUEIREDO, SAMPAIQ, 2005).

Depois dessa primeira abordagem edu-
cativa preventiva e restauradora, o paciente
modificou seu perfil cdrie-ativo para um carie-
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inativo. Portanto pode-se planejar um acom-
panhamento clinico com retornos semestrais,
como é previsto no programa de manutengao
peridédica da Bebé Clinica FO/UFRGS, até que
o paciente complete sete anos de idade, idade
limite estabelecida para a manutengao dos pa-
cientes na clinica.

Entretanto, com a irrupcdo dos quatro se-
gundos molares deciduos hipoplésicos (55, 65,
75 e 85), houve o aparecimento de lesdes de carie
ativas na oclusal dos referidos dentes, que foram
restaurados com o uso da Técnica ART, utilizan-
do-se, dessa vez, o cimento iondmero de vidro
VITRO MOLAR (DFL), também indicado para
essa técnica (FIGUEIREDO, SAMPAIO, 2005).

Por solicitagdo da mae do paciente, que se
sentia infeliz com relacdo a estética dos dentes
antero-superiores e acreditava que haveria uma
melhor adaptagdo da crianga na escola, foram
realizadas as reconstrugdes estéticas dos dentes
51, 61, 52 e 62 com a resina composta hibrida
7100 (3M/ESPE), sob isolamento absoluto. Além
disso, a mae também foi orientada a procurar
tratamento e acompanhamento fonoaudiolégi-
co e otorrinoldgico para o paciente, com o obje-
tivo de avaliar e tratar a parte respiratéria que
apresentava alteragoes.

Depois desse periodo, o paciente foi en-

caminhado para o atendimento na Clinica
Odontolégica de Pacientes Especiais FO/
UFRGS, que possui uma filosofia de Promogao
de Satide semelhante a proposta na Bebé Clinica
FO/UFRGS. (Foto 4).

_a

"

Foto 4: Crianca sindrémica com 7 anos de
idade encaminhada para atendimento na
Clinica Odontolégica de Pacientes Especiais
FO/UFRGS

Fonte: As autoras.

A ficha clinica e a anamnese foram refei-
tas e atualizadas, além de terem sido realiza-
dos novos exames clinicos mais detalhados e
diferenciados, respeitando-se as caracteristicas
peculiares da idade do paciente, bem como a
toda problematica que ele apresentava naquele
momento. (Foto 5).

o

Foto 5: Maloclusdo observada: atresia maxilar, apinhamento dentdrio, mordida aberta anterior e

mordida cruzada

Fonte: As autoras.
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Foi diagnosticado por meio da documen-
tacdo ortoddntica um posicionamento maxilo-
mandibular alterado, em que maxila e mandi-
bula se encontravam a frente da base do cranio,
sendo o menor tamanho da maxila em relagao
a essa base, e maior, o da mandibula. No exa-
me da radiografia panordmica, observou-se a
presenca de todos nos germes dentdrios, exceto
nos terceiros molares. O estagio de mineraliza-
¢ao dentario, acompanhando o estagio de Nolla
(1960), era compativel com a idade do paciente.
(Foto 6).

Foto 6: Tele radiografia de perfil e Radiografia
panoramica

Fonte: As autoras.

A opcao, depois de um estudo detalhado da
maloclusao apresentada pelo paciente, atresia ma-
xilar, apinhamento dentario, mordida aberta ante-
rior e mordida cruzada bilateral, foi o tratamento
com uso da Ortopedia Funcional dos Maxilares,
utilizando-se um aparelho moével, do tipo Klammt,
confeccionado e colocado no paciente para uso du-
rante o periodo de um ano e oito meses (GARCIA,
LUNA, HERNANDEZ, CANTERO, AVALO, 2001).

Esse aparelho teve uma boa aceitagao pelo pacien-
te e por seus pais. (Foto 7).

O tratamento odontoldgico foi interrompi-
do em decorréncia do fechamento temporario
da Clinica de Pacientes Especiais da FO/UFRGS
por dois anos.

O paciente retornou em marco de 2006,
para um novo exame, em que se observou a ir-
rupcao de dentes permanentes, sem alteragdes
estruturais e morfoldgicas e com auséncia de
lesdes cariosas. Esse fato foi relevante, uma vez
que o paciente apresentara um perfil carie-ativo
no inicio do tratamento e atualmente encontra-
va-se como paciente carie-inativo. Na avaliagao
clinica das restauragdes ARTs dos dentes 54, 64,
74 e 84, ap6s nove anos, e dos dentes 55, 65, 75
e 85, ap0s cinco anos, observaram-se o aspec-
to adequado das restauragdes, permanéncia do
material ionomérico e auséncia de recidivas de
lesGes cariosas, além de um bom controle do
biofilme. Foram realizadas as exodontias dos
dentes 73 e 83, em razdo do periodo normal de

esfoliagdo. (Foto 8).

Foto 8: Aspecto clinico adequado das
restauracdes dos dentes 74, 75, 84 e 85
realizadas com a Técnica ART

Fonte: As autoras.

Foto 7: Colocagdo do aparelho mével tipo Klammt

Fonte: As autoras.
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Com relagdo ao problema de maloclu-
sdo, diagnosticado inicialmente, houve uma
grande melhora com o uso do aparelho mével.
Entretanto, ainda serd necessario o acompanha-
mento do paciente até a troca de toda a dentigao
decidua remanescente. Apds essa troca, sera so-
licitada uma nova documentagido ortodontica,
com o objetivo de realizar um novo plano de
tratamento. (Foto 9).

Foto 9: Paciente sindrémico apresentando boa
condicdo de higiene bucal, diminui¢éo do ISG e
IPV e melhora significativa da oclusdo dentdria
apoés o uso do aparelho ortopédico

Fonte: As autoras.

3 Discussdo

A Sindrome de Klinefelter, uma das pri-
meiras anormalidades cromossdmicas des-
critas, resulta de uma alteracdo genética, com
caridtipo 47 XXY, levando ao hipogonadismo
hipergonadotroéfico, azoospermia e hipodesen-
volvimento dos caracteres sexuais secundarios,
segundo Chiang, Wei, Chen (2000); Hargreave
(2000). Fenotipicamente, os pacientes apre-
sentam-se magros, com membros inferiores
relativamente longos e parecem fisicamente
normais até a puberdade, quando os sinais de
hipogonadismo tornam-se evidentes, pois os
testiculos permanecem pequenos e os carac-
teres sexuais secunddrios continuam subde-
senvolvidos, de acordo com os autores Melvin,
Felix (1998); Chiang, Wei, Chen (2000), tendo
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sido estas as caracteristicas marcantes encon-
tradas no paciente em questao.

Como confirma a literatura e observado
neste paciente, a sindrome ndo foi diagnosti-
cada quando ainda era recém-nascido, em face
da auséncia de sinais especificos. Deste modo,
cré-se que o ndo-diagnodstico precoce impossi-
bilitou a intervencdo adequada, tanto psicolégi-
ca como farmacolégica. (AMORY; ANAWALT,
PAULSEN, 2000; SMYTH, 2000). O tratamento
com hormonio testosterona foi iniciado quando
o paciente tinha 11 anos de idade. Geralmente,
os pacientes Klinefelter sao inférteis, de acordo
com os estudos de Money (1974); Jarow (2000);
Matheisel, Babinska, Wozniak (2000).

Quanto ao tratamento odontolégico, o
sucesso, obtido em todos os aspectos clinicos,
pode estar relacionado, principalmente, as
orientagcdes educacionais e aos esclarecimen-
tos pertinentes a manutengdo da satide bucal
do paciente que foram aceitos e seguidos, espe-
cialmente, pela mae do paciente, com marcan-
te empenho e dedicagdo. Durante todos esses
anos de acompanhamento odontolégico, foi
observado um excelente controle de biofilme e
0 ndo-aparecimento de novas lesdes da doenga
carie. Segundo relato materno, a higiene bucal
era realizada trés vezes ao dia, com a utilizacao
de escova dental e escova unitufo adequadas ao
tamanho da cavidade bucal de seu filho, com
dentifricio fluoretado.

DeacordocomFigueiredo,Sampaio (2005),
a realizacdo de restauragdes com a Técnica de
Tratamento Restaurador Atraumatico em bebés
objetiva paralisar a atividade da doenga carie,
restabelecer a fungdo dos dentes e possibilitar a
higienizacado, principalmente quando o recém
nascido é portador de ECC. O ART também ¢é
indicado para pacientes sindrémicos, pela fa-
cilidade de sua técnica, rapidez de execugao e
por ser um procedimento mais conservador e
menos traumatico tanto para o paciente quan-
to para seus pais quando o acompanham na
consulta odontolégica. Esses fatores foram
observados no caso relatado, por meio da co-
operacdo da mae na conten¢ao do bebé duran-
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te a realizacdo das ARTs e de sua melhora na
higienizac¢ao bucal do recém-nascido, pois ele
nao tinha mais sintomatologia dolorosa nos
dentes. Vale registrar, ainda, o sucesso clinico
das restaura¢des ARTs, mesmo depois de va-
rios anos.

Em relacdo a dieta, observaram-se grandes
modificagdes, pois, se antes havia uma dieta ca-
riogénica com mais de seis ingestas de sacarose
por dia, atualmente o paciente faz apenas duas
ingestas diarias e, eventualmente, toma sucos
industrializados.

Como o tratamento odontoldgico teve
seu inicio quando o paciente estava na tenra
idade e foi acompanhado por 10 anos por pro-
fissionais que se envolveram, com dedicagao e
seguranca, na resolucao de toda a problemati-
ca sistémica, obteve-se um progndstico favo-
ravel com relagdo a sadde bucal desse paciente
sindromico. Esse caso exigiu um tratamento,
com abordagem multidisciplinar, que impli-
cou mudangas, muitas vezes, drasticas nas
atitudes e nas condutas do cirurgido-dentis-
ta, desafiando, freqiientemente, sua formacao
tecnicista.

Cabe ressaltar a importancia de as univer-
sidades investirem em cursos de extensao, que
priorizem o atendimento multidisciplinar e a
formagao de profissionais preparados para en-
frentar qualquer desafio, desde que fundamen-
tem seus diagnoésticos e planos de tratamento
em evidéncias cientificas. Assim, estardo capa-
citados a prestar um atendimento resolutivo e
de qualidade para promover a satide, de forma
integral, como foi visto neste caso.

4 Consideragdes finais

1. A Sindrome Klinefelter é uma alteracao
genética que deve ser diagnosticada no re-
cém-nascido, para que seja possivel estabe-
lecer um plano de tratamento e um acom-
panhamento multidisciplinar, objetivando
proporcionar ao bebé um desenvolvimento
0 mais préximo da normalidade.

2. A utilizagado de restauragdes com a Técnica
de Tratamento Restaurador Atraumatico e
a ortodontia preventiva podem permitir
uma melhora na qualidade de vida do pa-
ciente sindrémico, carie-ativo, com malo-
clusao dentaria.

3. Para o sucesso do tratamento odontoldégico
deste paciente, foi fundamental alcangar
o engajamento dos pais na manutengao
da sadde bucal de seu filho, por meio da
orientacdo da dieta, do controle do biofil-
me e das consultas odontolégicas periddi-
cas. (Foto 10).

Kgosto/2005
Dia dos Pais

Foto 10:Estimulagées musical e esportiva que
influenciam na potencialidade da crianca
portadora da Sindrome de Klinefelter e,
conseqiientemente, na sua qualidade de vida

Fonte: As autoras.

The 10 year accompaniment of
a patient carrying Klinefelter's
Syndrome

This study introduces a clinic case about
Klinefelter’s Syndrome in a child followed for
10 years. This syndrome is a genetic alteration
that affects male individuals characterized by
an extra X chromosome (47, XXY). In 1996, his
mother went to the Baby Clinic Service of the
School of Dentistry of Federal University of
Rio Grande do Sul, looking for help because
her baby had Early Children Caries (ECC).
The child was immediately included in the
Baby Clinic’s Program, receiving educative,
preventive and curative treatment, as well as
diet and oral hygiene instruction, Atraumatic
Restorative Treatment (ART) and preventive
orthodontics. Nowadays, the child remains re-
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ceiving treatment in the Special Patient’s Clinic
Program of our School. It can be concluded that
a therapeutic program including ART and pre-
ventive orthodontics could propitiate a better
quality of life a patient with this rare syndrome
with malocclusion and caries activity.

Key words: Atraumatic Restorative
Treatment-ART. Klinefelter’s Syndrome. Oral
health promotion.
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