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Resumo

Introdugdo: a Sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW) é uma desordem genética rara, caracterizada por crescimento somatico
excessivo e predisposi¢do a tumores embrionarios. A manifestacdo oral mais frequentemente descrita é a macroglossia, sendo a
presenga de multiplos dentes supranumerarios inclusos uma condigdo atipica. Objetivo: relatar um caso clinico de paciente com
SBW, enfatizando os achados clinicos e radiograficos, com foco na ocorréncia de multiplos dentes supranumerarios inclusos como
possivel ampliagdo do espectro fenotipico da sindrome. Relato de caso: paciente do sexo masculino, 17 anos, com diagndstico clinico
de SBW estabelecido aos 28 dias de vida, conforme os critérios da Declaragdo de Consenso Internacional. Apresentava quatro sinais
cardinais (macroglossia, macrossomia, onfalocele e crescimento lateralizado) e trés sinais sugestivos (pregas ou fossas auriculares,
hipoglicemia transitéria e hepatomegalia) da sindrome, além de gigantismo, esplenomegalia e nefrolitiase ndo obstrutiva. O histérico
médico incluia criptorquidia corrigida cirurgicamente, crises convulsivas na infancia e dificuldades de sucgdo neonatal. A tomografia
computadorizada de feixe cénico evidenciou oito dentes supranumerdrios inclusos, trés localizados na maxila e cinco na mandibula.
A conduta proposta consistiu na exodontia dos dentes supranumerarios inclusos, sem indicagdo clinica de glossectomia. Conclusdo:
este relato documenta uma manifestagdo oral rara ou inédita em paciente com SBW e reforga a importancia da avaliagdo odontoldgica
detalhada, incluindo a solicitagdo de exames de imagem no acompanhamento multidisciplinar desses pacientes. A presenca de
multiplos dentes supranumerdrios inclusos pode representar uma ampliagdo do espectro fenotipico da SBW, ressaltando aimportancia
da avaliagdo odontoldgica no reconhecimento precoce e no suporte ao manejo clinico desses pacientes.

Palavras-chave: Gigantismo; macroglossia; manifestagdes orais; sindrome de beckwith-wiedemann; dente supranumerario.

Abstract

Introduction: : Beckwith-Wiedemann Syndrome (BWS) is a rare genetic disorder characterised by somatic growth and a predisposition
to embryonic tumours. The most frequently described oral manifestation is macroglossia, with the presence of multiple impacted
supernumerary teeth being an atypical condition. Objective: to report a clinical case of a patient with BWS, emphasising the clinical
and radiographic findings, focusing on the occurrence of multiple impacted supernumerary teeth as a possible expansion of the
phenotypic spectrum of the syndrome. Case Report: a 17-year-old male patient with a clinical diagnosis of BWS established at
28 days of life, according to the criteria of the International Consensus Statement. The patient presented with four cardinal signs
(macroglossia, macrosomia, omphalocele, and lateralised growth) and three suggestive signs (ear creases/pits, transient hypoglycemia,
and hepatomegaly) of the syndrome, in addition to gigantism, splenomegaly, and non-obstructive nephrolithiasis. The medical history
included surgically corrected cryptorchidism, childhood seizures, and neonatal sucking difficulties. Cone-beam computed tomography
revealed eight impacted supernumerary teeth, three located in the maxilla and five in the mandible. The proposed treatment consisted
of the extraction of the impacted supernumerary teeth, without a clinical indication for glossectomy. Conclusion: this report documents
a rare or unprecedented oral manifestation in a patient with Beckwith-Wiedemann syndrome and underscores the importance of
detailed dental evaluation, including imaging, in the multidisciplinary follow-up of these patients. The presence of multiple impacted
supernumerary teeth may broaden the phenotypic spectrum of Beckwith-Wiedemann syndrome, highlighting the importance of
dental evaluation for early recognition and support in the clinical
management of these patients.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW), inicial-
mente descrita por Beckwith em 1963 e posteriormente
por Wiedemann em 1964%3, é uma condig¢do genéticarara
e complexa, caracterizada por significativa heterogenei-
dade clinica e genética®. Devido a ampla variabilidade
fenotipica, a Declaragdo de Consenso Internacional*
encoraja o uso do termo Espectro Beckwith-Wiedemann®.

A SBW ¢é uma condi¢do pan-étnica com incidéncia
entre 1:10.000 e 1:13.700 nascidos vivos'**. Essa incidén-
cia provavelmente esta subestimada, considerando-se a
possibilidade de existirem individuos ndo diagnosticados,
com fendtipos leves. A sindrome apresenta prevaléncia
semelhante entre os sexos, exceto em gémeos monozi-
gbticos, nos quais ha prevaléncia pelo sexo feminino?.
Caracteriza-se como um disturbio de impressao humano
multissistémico, com expressao clinica variavel e etiolo-
gia molecular complexa®, causado por anormalidades
genéticas ou epigenéticas no cromossomo 11p15.5. Essa
regiao inclui genes como o CDKN1C e o fator de cresci-
mento semelhante ainsulina 2 (IGF2), que desempenham
papéis-chave na regulagdo do crescimento fetal*¢. ASBW
é, portanto, um disturbio de crescimento excessivo pré
e pos-natal®?>.

O cluster de impressdao do cromossomo 11p15.5
abriga dois dominios de impress&o, IGF2/H19 e CDKN1C/
KCNQ1/KCNQ10T1, que sdo controlados pelo centro de
impressdo 1, associado a H19 (IC1), e IC2, associado a
KCNQ10T1, respectivamente. Um defeito epigenético ou
genético que afeta genes impressos na regido cromosso-
mica 11p15 pode ser observado na maioria dos pacientes
com SBW, e as anormalidades de metilagdao do DNA s3o
os defeitos moleculares mais comumente detectados®.

Algumas caracteristicas clinicas da SBW podem ser
identificadas durante o periodo pré-natal. No entanto, a
sindrome é mais comumente diagnosticada no periodo
neonatal ou na infancia precoce. O diagndstico pré-natal
é essencial, seja estabelecido por critérios clinicos, seja
por confirmagdo molecular, pois fornece informagdes
fundamentais sobre o progndstico, possibilita o preparo
adequado para o parto e orienta o planejamento dos
cuidados pds-natais junto a familia. As principais carac-
teristicas ultrassonograficas pré-natais sugestivas de SBW
incluem organomegalia, macroglossia e onfalocele. Uma
pequena onfalocele é o achado pré-natal mais frequente
de SBW observado no inicio da gestagdo (18 a 20 sema-
nas) e confirmado no pds-natal. Imagens seriadas de
ultrassonografia sdo recomendadas para todos os fetos
que apresentam uma onfalocele pequena precoce, para
evidenciar sinais adicionais de SBW durante a gestagao.
Outros achados associados a SBW, como macrossomia,
visceromegalia e retrognatia, podem ser detectados nas
etapas mais tardias da gesta¢do®>.

O diagnostico pds-natal da SBW é clinico e baseado
na Declaragdo de Consenso Internacional®. As principais
manifestagdes clinicas da SBW sdo macrossomia, macro-

glossia, crescimento lateralizado, visceromegalia, defeitos
da parede abdominal anterior, onfalocele, hipoglicemia
neonatal e aumento do risco de tumores embrionarios®3,
com predisposi¢do ao cancer, como o tumor de Wilms e
hepatolastoma.

As caracteristicas faciais clinicas da sindrome podem
incluir microcefalia leve, hemangioma capilar na regido
frontal, pregas lineares anteriores no lébulo da orelha
e (ou) fossetas na hélice retroauricular, além de uma
morfologia craniofacial caracteristica, com retrusdo do
terco médio da face, pregas infraorbitais, exoftalmia,
ponte nasal proeminente com cartilagem alar achatada,
proeminéncia occipital, assoalho orbital raso e nevos
faciais®®’.

As manifestagBes intraorais da SBW englobam graus
variados de macroglossia, ma oclusdo esquelética Classe
Il e mordida aberta, consideradas fendtipos craniofaciais
distintivos da sindrome. A fissura palatina é uma ocorrén-
cia bastante incomum?®’. Um efeito importante da macro-
glossia é a protrusdo das estruturas dentoalveolares, que
resulta em mordida aberta anterior e aparéncia mandibu-
lar prognatica secundaria a um angulo goniaco anormal-
mente obtuso e aumento do comprimento mandibular
efetivo’. Quanto a presenca de dentes supranumerarios,
s¢ identificamos na literatura um relato de caso de um
dente supranumerario erupcionado associado a SBW3,

Este trabalho tem por objetivo relatar um caso
inédito de paciente com SBW que apresenta multiplos
dentes supranumerdrios inclusos nos maxilares. Esse
achado contribui para ampliar o conhecimento sobre
possiveis manifestacdes orais associadas a SBW, além
de destacar a importancia da avaliagdao odontoldgica no
acompanhamento clinico desses pacientes.

RELATO DE CASO

Este estudo foi aprovado pelo comité de ética local
(Parecer n2 7.763.370). Paciente do sexo masculino, 17
anos, com diagndstico clinico de SBW estabelecido aos
28 dias de vida, conforme os critérios da Declaragdo de
Consenso Internacional?®, buscou atendimento para exo-
dontia de dentes inclusos supranumerdrios diagnostica-
dos por radiografia panoramica pela odontopediatra. Na
anamnese, foi informado o diagndstico clinico prévio de
SBW, estabelecido aos 28 dias de vida, com crescimento
lateralizado, fossetas auriculares, histdrico de prematuri-
dade, onfalocele e criptoquidia corrigidas cirurgicamente
na infancia, hipoglicemia transitdria, hepatomegalia e
episodios de convulsdo na infancia. Ao exame fisico, o
paciente apresentou gigantismo (1,92 metros, acima do
979 percentil para idade e sexo), assimetria facial com
maior crescimento do lado esquerdo da face, onde se
nota exoftalmia bilateral, mais proeminente do lado
esquerdo, macroglossia leve e discreto apinhamento
dentério inferior anterior (Figura 1).
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Figura 1—A) Aspecto frontal da face: nota-se assimetria facial com crescimento lateralizado mais proeminente no lado esquerdo.
B) Exoftalmia bilateral, mais proeminente do olho esquerdo. C e D) Aspecto intraoral, com discreto apinhamento dentdrio na

arcada inferior. Macroglossia leve observada em A e D.

Fonte: autoria prépria

Atomografia computadorizada de feixe conico (TCFC)
foi solicitada para melhor visualizagdo da forma, posicao e
localizagdo dos dentes supranumerarios, bem como suas
relagGes com as estruturas circundantes, e para determi-
nar as melhores vias de acesso cirurgico para exodontia.
Na TCFC, foram identificados oito dentes supranumera-

rios (SN) inclusos: trés na maxila, SN1 e SN2 na regido dos
pré-molares direitos, e SN3 entre o segundo pré-molare o
primeiro molar esquerdo (Figura 2); e cinco na mandibula,
SN4 e SN5 na regido dos pré-molares direitos, e SN6, SN7
e SN8 na regido dos pré-molares esquerdos (Figura 3).

Figura 2 — Vista panordmica da tomografia computadorizada de feixe cénico mostra trés dentes supranumerdrios (SN) inclusos na
maxila: SN1 e SN2 na regido dos pré-molares do lado direito, e SN3 entre o segundo pré-molar e o primeiro molar esquerdos (setas).

‘I!i\ll\\‘\i\‘

[

1R

Fonte: autoria propria

od® 40 50 W0 80 90 Y

i\\‘\{\'l\\ijll‘ H:*T""w"ﬂ"!ll \|1\HI‘IHIJ‘ :|I\H‘1H ‘Il‘\\ \II!!\I! “!\4:.\-‘4‘

y

W

1107 120 130 4@ 150 166

Mi||u‘\||ull

Figura 3 — Vista panordmica da tomografia computadorizada de feixe c6nico mostra cinco dentes supranumerdrios (SN) inclusos
na mandibula: SN4 e SN5 na regido dos pré-molares direitos, e SN6, SN7 e SN8 na regiéo dos pré-molares esquerdos (setas).
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Fonte: autoria prépria
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O paciente foi encaminhado a equipe de cirurgia bu-
comaxilofacial para extra¢cdo dos dentes supranumerarios
inclusos. A Figura 4 mostra a forma (coroas dentarias sem

rizogénese) e o posicionamento dos dentes SN1 e SN2
nas imagens de TCFC e a extracdo desses dentes, sob
anestesia local e em ambiente ambulatorial.

Figura 4 — A) Recorte de vista panordmica da tomografia computadorizada de feixe cénico (TCFC) dos dentes supranumerdrios
SN1 e SN2, mostrando sua localizagdo entre as raizes dos pré-molares superiores do lado direito. B) Corte parassagital da TCFC
dos dentes SN1 e SN2 (este localizado mais inferiormente ao SN1). C e D) Dentes SN1 e SN2, respectivamente, apos osteotomia e

odontossecgdo. E) Dentes SN1 e SN2 e foliculos pericorondrios removidos.

Fonte: autoria prépria

O paciente apresentou boa evolucgdo clinica pds-
-operatoria, sem intercorréncias. Os demais dentes
supranumerarios (SN3, SN4, SN5, SN6, SN7 e SN8) serdo
removidos em etapas cirurgicas subsequentes. Encontra-
-se em acompanhamento multidisciplinar, sendo assistido
por cirurgido bucomaxilofacial, geneticista, nefrologista,
ortopedista, neurologista, pediatra e odontopediatra.

DISCUSSAO

O diagnéstico clinico de SBW, nesse paciente, foi
baseado na Declaragdo de Consenso Internacional, que
atribui dois pontos para cada caracteristica cardinal e um
ponto para cada caracteristica sugestiva da sindrome®. O
paciente apresenta quatro caracteristicas cardinais (gi-
gantismo ou macrossomia, macroglossia leve, onfalocele
e crescimento lateralizado) e trés caracteristicas sugesti-
vas da SBW (fossetas auriculares, hipoglicemia transitéria
e hepatomegalia), totalizando 11 pontos (Tabela 1). O
diagndstico de SBW é confirmado quando a pontuagdo
total for igual ou superior a 4 pontos, sem necessidade

de teste genético. Pontuagdo 2 ou 3 indica a necessidade
de confirmagdo molecular; ja a pontuacgdo inferiora 2 ndo
atende aos critérios para a realizacdo de testes. Pacientes
com pontuagdo >2 e teste genético negativo devem ser
considerados para diagndstico diferencial, como sindro-
mes de Simpson-Golabi-Behmel, Costello, Perlman e
Sotos, ou mucopolissacaridose tipo VI*®,

O objetivo desse sistema de pontuagdo BWS foi
reconhecer que a SBW se enquadra em um espectro
clinico e que algumas caracteristicas que ha muito
tempo sdo consideradas partes cldssicas da sindrome
nao estdo presentes em todos os pacientes. Portanto, o
diagndstico ndo deve ser descartado devido a auséncia
de tais caracteristicas. Além disso, essa Declaragdo de
Consenso buscou incluir elementos que poderiam ser
patognomonicos para SBW. Além de informar a presenca
de um diagndstico de SBW classico, o grupo de consenso
também determinou que o mesmo sistema poderia ser
usado para fornecer orientagdo sobre quando realizar
testes genéticos*.

Tabela 1 - Caracteristicas clinicas cardinais e sugestivas do Espectro de Beckwith-Wiedemann, segundo Declaragdo de Consenso

Internacional.

CARACTERISTICAS CARDINAIS

(2 pontos por caracteristica)

¢ Macroglossia*

¢ Macrossomia*

¢ Onfalocele*

¢ Hemi-hiperplasia (crescimento lateralizado) *

e Tumor de Wilms multifocal e (ou) bilateral ou nefroblastomatose

e Hiperinsulinismo

e Achados patoldgicos: citomegalia do cortex adrenal, displasia mesen-
quimal placentéria ou adenomatoses pancredticas

CARACTERISTICAS SUGESTIVAS
(1 ponto por caracteristica)

¢ Pregas e fossetas auriculares*

¢ Hipoglicemia transitdria (dura¢do < 1 semana) *

¢ Hepatomegalia* e (ou) nefromegalia e (ou) cardiomegalia

e Polidramnio e (ou) placentomegalia

e Peso ao nascer > 2 desvios-padrdo acima da média

e Neuvus faciais simples

e Hérnia umbilical e (ou) diastase dos musculos retos abdominais
e Tumores embriondrios

Legenda — *Caracteristicas apresentadas no presente caso clinico = 11 pontos.

Fonte: modificado de Brioude et al.* (2018).

O diagndstico clinico, dentro do vasto espectro da
SBW, além do diagndstico classico da SBW ou de um diag-

néstico molecular, é desafiador e requer uma combinagdo
de testes moleculares e analise médica criteriosa. Atual-
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mente, ndo ha dados publicados suficientes para fornecer
recomendacdes clinicas claras para pacientes com pon-
tuagdo <4 que ndo apresentam anormalidade molecular.
No entanto, os pacientes com uma caracteristica cardinal
da SBW (como macroglossia, hiperinsulinismo, tumor de
Wilms multifocal ou um achado patolégico) devem ser
encaminhados a um especialista com experiéncia no SBW
para avaliagdo posterior®.

Dentre as caracteristicas cardinais, a macroglossia
constitui uma manifestagao oral frequente da SBW, resul-
tante da hiperplasia das fibras musculares esqueléticas,
com caracteristicas fenotipicas e graus de gravidade va-
ridveis®, sendo diagnosticada em 43 a 50% dos casos na
ultrassonografia pré-natal®. A macroglossia, a depender
das dimensdes da lingua, pode afetar significativamente
o desenvolvimento e o posicionamento das estruturas
dentdrias e alveolares, levando a mordida aberta anterior
e ao prognatismo mandibular®.

Como consequéncia da grande variabilidade fenoti-
pica da macroglossia, a padronizagdo do seu tratamento
ainda é desafiadora. O tratamento conservador ndao
cirdrgico considera que, com o crescimento do pacien-
te ao longo do tempo, a cavidade oral pode acomodar
posteriormente a lingua de maior tamanho observada
em pacientes com SBW, de modo que a glossectomia
parcial precoce pode ser adiada ou abandonada®. Estu-
dos recentes mostram melhora na protrusao da lingua
apos glossectomia parcial. Especialmente no periodo
neonatal, a glossectomia parcial é essencial em caso de
comprometimento de fungdes vitais, como obstrucgdo
das vias aéreas e problemas de degluticdo, com retardo
de crescimento devido a macroglossia extremamente
grave. Caso contrario, a glossectomia é geralmente
adiada até depois do primeiro ano de vida, se os déficits
funcionais (sialorreia, disfagia, apneia do sono e atraso
da linguagem) ainda estiverem presentes®.

A macroglossia pode levar ainda a complica¢des
de alimentacgdo e respiragdo na infancia, afetar a fala
e motivar preocupac¢des estéticas. Por essas razdes,
os pacientes com SBW com macroglossia devem ser
monitorados por uma equipe médica multidisciplinar,
incluindo cirurgiGes pldsticos e maxilofaciais, pneumo-
logistas, ortodontistas e fonoaudidlogos, a fim de se
considerar, caso a caso, a eficacia da ressecgdo cirurgica
parcial da lingua e da redugdo da mandibula, além do
impacto desse defeito congénito na respiracao, lingua-
gem e deglutigdo?.

Os autores alertam ainda para o fato de que crian-
¢as com SBW e macroglossia constituem um grupo de
alto risco para apneia obstrutiva do sono, e a redugdo
cirargica da lingua demonstrou eficacia geral, com
complicagdes raras. A apneia obstrutiva do sono é um
problema de saude que tem consequéncias significativas
em criancgas, incluindo, mas nao se limitando a hiper-
tensdo pulmonar, déficits cognitivos, anormalidades
comportamentais e alteragGes cardiovasculares, se
ndo for tratada adequadamente!®!, No presente caso,
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a macroglossia leve ndo causa alteragOes estéticas ou
funcionais dentoesqueléticas e ndo possui indicacdo
cirdrgica.

Com excec¢do da macroglossia, as manifestagdes orais
da SBW sdo raramente documentadas na literatura, tor-
nando a descri¢do de achados incomuns —como multiplos
dentes supranumerdrios inclusos — particularmente rele-
vante, pois contribui para uma compreensao mais ampla
do espectro fenotipico da sindrome. Até onde sabemos,
Longo, Turcatto, Range, Souza Pires et al.3(2022) foram
os Unicos autores que relataram a presenga de um dente
supranumerario erupcionado em um paciente com SBW.

A anormalidade no numero de dentes é uma anoma-
lia dentaria humana comum, incluindo dentes supranu-
merarios. Supranumerdrios sdo definidos como aqueles
dentes que se desenvolvem além do numero normal,
incluindo odontomas. Sua patogénese ndo é ainda escla-
recida. Contudo, o desenvolvimento do germe dentario
requer centros de sinalizagdo e uma série de eventos,
e qualquer pequena alteragdo nas moléculas da via de
sinalizacdo, durante o estagio inicial do desenvolvimento
dentério, pode levar a variagdes no nimero de dentes*2.

Embora os dados variem, algumas caracteristicas
dos dentes supranumerarios idiopaticos sdo amplamente
reconhecidas. Sua ocorréncia é considerada rara na popu-
lagdo geral (0,39 a 1,76%)***. Em cerca de 80% dos casos,
esses dentes aparecem isoladamente, sendo os achados
multiplos menos comuns: dois dentes em 15 a 20% dos
casos, trés dentes em 3 a 4%, e cinco ou mais dentes em
apenas 0,06%". Além disso, sua localizagdo tende a seguir
um padrdo: ocorrem, predominantemente, na makxila,
especialmente na regido anterior. Aproximadamente
metade dos casos envolve mesiodens localizados entre
os incisivos centrais superiores, enquanto a ocorréncia,
na regido dos incisivos inferiores, é rara. Assim, certas
apresentagdes, como multiplos dentes supranumerarios
(cinco ou mais) ou localizagGes atipicas (fora da pré-maxi-
la), podem indicar associagdo com sindromes especificas,
embora isso ndo seja uma regra.

Os achados deste caso, com oito dentes supranume-
rarios inclusos, localizados bilateralmente nas regides dos
pré-molares superiores e inferiores, fora da pré-maxila,
contribuem para a discussdo sobre uma possivel ex-
pansdo do espectro fenotipico da SBW, sugerindo que
alteragGes no nimero e na erup¢do dentdria podem
fazer parte das manifestagdes craniofaciais da sindrome.

Diversas teorias tém sido propostas acerca das pos-
siveis etiologias dos dentes supranumerarios, incluindo
atavismo ou reversdo filogenética, hiperatividade da
lamina dental, hereditariedade, teoria da zona de pro-
liferacdo e a teoria etioldgica unificada®. A teoria da
hiperatividade da lamina dental é a mais amplamente
aceita e explica como a hiperatividade — caracterizada
pelo aumento de mediadores e uma resposta amplificada
a esses estimulos — pode contribuir para a formacgao de
germes dentdrios supranumerarios?’, frequentemente
associados a sindromes. A presenca de multiplos dentes
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supranumerdrios de origem ndo sindromica é muito mais
rara e refor¢a aimportancia da investigagdo genética para
descartar essa associagao.

O diagndstico precoce de dentes supranumerarios
associados a sindromes é extremamente importante, pois
anomalias dentarias frequentemente sdo identificadas
antes do inicio clinico de outras condi¢ées mais graves?..
No caso da SBW, a presencga de dentes supranumerarios
deve ser investigada desde a infancia, inclusive durante
a denti¢cdo mista.

A maioria dos dentes supranumerarios aparece de
forma idiopatica, mas também ocorre em sindromes ge-
néticas, onde podem servir como um importante indicio
diagndstico?. A correlagdo entre um achado isolado e
uma sindrome especifica nem sempre estd claramente
estabelecida®®.

A abordagem terapéutica dos dentes supranumera-
rios varia conforme sua classificacao, localizagcdo e even-
tuais complicacdes identificadas por meio dos exames
clinico e de imagem diagndstica. Ndo ha consenso quanto
ao momento ideal para a remoc¢do dos dentes supra-
numerarios ndo erupcionados?. Entretanto, a extragdo
imediata deve ser considerada em situacGes como atraso
ou impedimento da erupgdo dentdria, deslocamento de
dentes adjacentes, interferéncia no tratamento orto-
dontico, presenca de alteragGes patoldgicas ou erupcgdo
espontanea do dente supranumerario®.

Nesse contexto, reforca-se a importancia de incluir
exames de imagem maxilofaciais no acompanhamento
multidisciplinar de pacientes com SBW, uma vez que al-
teragdes dentarias, como multiplos dentes supranumera-
rios inclusos, podem estar presentes mesmo na auséncia
de sinais clinicos evidentes. A avaliagdo por imagem con-
tribui para a detecgdo precoce dessas anomalias e para
o planejamento adequado das intervengdes necessarias.

CONCLUSAO

A presenca de multiplos dentes inclusos e supranu-
merarios pode constituir uma ampliagdo do espectro fe-
notipico da SBW, ressaltando a importancia da avaliagdo
odontoldgica detalhada, incluindo exames de imagem
maxilofaciais, para possibilitar o diagndstico precoce e
o tratamento multidisciplinar dos pacientes com SBW.
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