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Introducao / Descricao do Caso

Adolescente de 17 anos, sexo feminino, natural de Sdo Tomé e Principe, com antecedentes pessoais de picnodisostose e
epilepsia. Seguida na Consulta de Estomatologia por céries, doenca periodontal e alteracdo da morfologia dentaria.
Observada na Urgéncia Pediatrica por quadro clinico com quatro dias de evolugdo caracterizado por febre, tumefacéo
dolorosa da hemiface direita com sinais inflamatérios locais, hipostesia e limitacdo da abertura oral. Analiticamente
salienta-se anemia (Hb 9,3 g/I), leucograma normal, PCR 8,43 mg/dL, VS 55 mm/12hora. Hemocultura negativa. TC revelou
fleimdo e osteomielite cronica no angulo direito da mandibula. Internada para instituicdo de antibioticoterapia dupla,
inicialmente endovenosa e posteriormente oral, que cumpriu durante oito semanas. Realizou oito sessdes de
oxigenoterapia hiperbarica, que suspendeu apds ocorréncia de episddio convulsivo. Boa evolugao clinico-laboratorial.
Mantém tratamento conservador em Estomatologia e Maxilo-facial.

Comentarios / Conclusoes

A picnodisostose é uma patologia genética rara, autossémica recessiva. E causada por uma mutacdo no gene da
catepsina k (CTSK), enzima importante na remodelacdo dssea, levando a uma disfuncdo dos osteoclastos, com tendéncia
para fraturas dsseas. Entre as caracteristicas desta sindrome destaca-se baixa estatura, dismorfias cranio-faciais,
osteosclerose e alteracdes na morfologia dentaria, exigindo cuidados de higiene oral individualizados para evic¢do de
focos infeciosos. Nesta sindrome, em resultado de uma remodelacdo dssea inadequada, a osteomielite da mandibula é
uma complicacdo importante que pode surgir apods extracdes dentarias, devendo ser abordada de forma multidisciplinar.
A oxigenoterapia hiperbéarica pode ser uma importante arma terapéutica coadjuvante.
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