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RESUMO 

o presente trabalho tem por objetivo apresentar um caso de Síndrome 
de Goldenhar na sua forma incompleta, que é mais comum, bem como 

discutir aspectos clínicos, diagnósticos e terapêuticos, comparando-o com 
dados da literatura. 

Palavras-chave: Displasia ócuio-aurfculo-vertebral; srndrome de GoIdenhar; MalfonnaÇÕ9S congênitas. 

INTRODUÇÃO 

A Síndrome de Goldenhar com
preende uma tríade de achados clínicos 
característicos que são: dermóides ou 
Iipodermóides epibulbares, fistulas e 
apêndices pré-auriculares (1-6). Geral
mente é unilateral (4,5). 

A freqüência desta síndrome na po
pulação geral é de aproximadamente 
1 :4.000 nascidos vivos (1 ,5,6), com o sexo 
masculino sendo afetado em 60% dos 
casos (4). Sua etiologia permanece des
conhecida ( I .s). A maioria dos casos é 
esporádica, não havendo história fami
liar (4-6). 

Os dermóides epibulbares, presentes 
em cerca de 75% dos casos (4), quase 
sempre localizam-se no l imbo no 
quadrante inferotemporal ( 1-6), geral
mente unilaterais e únicos (1 ,2). 

Os dermolipomas ou Iipodermóides 
não são tão freqüentes e preferencial
mente se localizam no quadrante su
perotemporal subconjuntivalmente e 
geralmente são bilaterais (1-4.6). 

Os apêndices pré-auriculares são 
freqüentes e em geral múltiplos e bila
terais (1 ,2). 

Associadas às anomalias congênitas 
podemos encontrar inúmeras manifes
tações oculares e sistêmicas. 

Dentre as alterações oculares podem 
ocorrer coloboma de pálpebra ( 1-4 .6), 

anomalias de sistema lacrimal (geral
mente obstrução do ducto nasolacri
mal) (1.2,4) e distúrbios da motilidade 
ocular (Síndrome de Duane, estrabis
mo) (1.2,4). 

Dentre as alterações sistêmicas cha
mamos atenção para: assimetria facial 
(1 .4-6), microtia (1,2,5) e malformações ver
tebrais (fusão de vértebras, escoliose, 
espinha bífida) (1-6), que são as mais fre
qüentes. Se existem malformações do 
ouvido médio ou interno pode ocorrer 
perda auditiva, principalmente por de
feito de condução, sendo usualmente 
unilateral (2). 

O diagnóstico diferencial deve ser 
feito com Microssomia Hemifacial, 
Síndrome de Treacher-Collins-Fran
ceschetti (Disostose Mandibulofacial), 
Síndrome de Pierre Robin e Síndrome 
Cérvico-óculo-acústica (1 ,2). 

Quanto à terapêutica, deve-se fazer 
a remoção cirúrgica do dermóide epi
bulbar quando este traz distúrbio visual 
ou defeito estético óbvio (2), como o 
tumor pode envolver toda a espessura 
corneana deve-se evitar a remoção 
completa, pois há risco de perfuração 
corneana (4). Dermolipomas e colobo
mas também podem ser removidos (4). 
A obstrução lacrimal geralmente ne
cessita de dacriocistotomia (4). Diagnós
tico precoce de alterações do aparelho 
auditivo propiciam a correção cirúrgi-
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ca, colaborando para o bom desenvol
vimento neuropsicomotor da criança 
(5) .0 tratamento cirúrgico precoce da 
assimetria facial é importante, evitando 
hiperplasia compensatória do lado não 
afetado (5), envolvendo a colaboração 
de cirurgião bucofacial e neurocirur
gião. 

O diagnóstico da Síndrome de 
Goldenhar deveria resultar de exame 
completo de anormalidades sistêmicas 
associadas, espec i a I mente cardiovas
culares,  vertebrais ,  renais ,  gênito
urinárias, SNC e aparelho auditivo (4). 

RELATO DO CASO 

J.M.0.P. , 5 anos, masculino, branco, 
natural de Porto Alegre . Criança veio 
ao Serviço trazida pela mãe por apre
sentar nódulo em junção córneo
escleral temporal superior de OD. A 
mãe refere início do aparec imento 
quando criança tinha 2 anos de idade. 

Ao exame macroscópico e na lâm
pada de fenda constatou-se massa 
esbranquiçada de localização límbica, 
em região temporal superior de OD, 
com diâmetro de aproximadamente 7,0 
cm X 6,0 cm e consistência endurecida, 
avascular, bem delimitada, com pêlos 
em sua superfície. 

Todo o restante do exame oftal
mológico foi normal. 

À inspeção geral constatou-se a pre
sença de 3 apêndices pré-auriculares à 
direita e I à esquerda. O paciente tam
bém apresentava lábio leporino e fenda 
palatina. 
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Foi real izada ampla investigação 
sistêmica. O estudo radiológico de co
luna vertebral evidenciou leve esco
Iiose dorsal sinistro-convexa e lombar 
dextro-convexa. 

O paciente foi submetido à cirurgia 
para retirada da massa tumoral, que não 
envolvia o eixo visual, com finalidade 
estética. Foi realizada a delaminação 
esclerocorneana, respeitando o plano 
da membrana de Bowman. Houve boa 
evolução com estética aceitável e olho 
calmo. 

COMENTÁRIOS 

O caso apresentado trata-se de Sín
drome de Goldenhar na sua forma in
completa, pois não foi encontrado fís
tula pré-tragai,  que completa a tríade 
clássica da síndrome, conforme litera
tura revisada. 

O laudo histopatológico revelou der
molipoma que, neste caso, localizava
se tipicamente na região límbica tem
poral superior, comprometendo córnea 
e esclera. 

Dentre as malformações sistêmicas 
foi encontrada escoliose dorsal sinistro
convexa e lombar dextro-convexa, bem 
como malformações de cavidade oral 
(lábio leporino e fenda palatina) . 

Conforme indicado na bibliografia, 
o paciente foi submetido à avaliação 
sistêmica e auditiva, porém não foi en
contrado nenhuma outra evidência de 
alterações. 

Foi realizada excisão cirúrgica do 
dermolipoma com finalidade estética. 

Concluindo, chamamos atenção pa
ra o aspecto típico da Síndrome de 
Goldenhar, com ilustração de um caso 
clínico, para que o diagnóstico possa 
ser feito mais precocemente e assim 
real izar-se o tratamento adequado, 
principalmente auditivo, colaborando 
para o bem estar e desenvolvimento do 
paciente. 

SUMMARY 

The present work has for 
objective to present one case of 
Goldenhar 's Syndrome in ilS 
incomp/ete formo the most common. 
as well as, to discllss lhe clinica/, 
diagnostic and treatment aspects 
comparing wilh lhe literature. 
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