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Um dos subtipos da sindrome orofaciodigital (OFD), a sindrome de
Mohr ou OFD I, ocorre em 1: 330.000 individuos nascidos vivos e tem
como sinal patognoménico a polissindactilia bilateral dos hiluces. O
‘padrio de transmissio genético é autossdmico recessivo. O correto
diagnéstico torna-se fundamental devido aos diferentes padrées de
heranga genética e prognéstico para cada subtipo da OFD . Os sinais
clinicos comumente descritos em individuos com OFD II sio
hipertelorismo, fissura mediana labial, oligodontia, hamartomas linguais,
micrognatia, sindactilia, braquidactilia, clinodactilia, polidactilias pés-
axial e pré-axial. Em alguns individuos observa-se atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor, anormalidades cerebrais severas e
anomalia de Dandy-Walker. Neste estudo sio relatados trés casos de
individuos com sindrome de Mohr, matriculados no HRAC/USP. As
caracteristicas comuns aos trés individuos, do sexo masculino, sdo fissura
mediana  pré-forame incompleta, atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor, hamartomas linguais, cisto cerebral, dentigao decidua
completa, desvio de linha média, assimetria labial e micrognatia. Devido
a0 comprometimento cerebral severo, os pacientes tém baixa expectativa
de vida, o que limita nossa andlise & primeira dentigao.
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