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RESUMO 

 

 Displasia Ectodérmica (DE) compreende um grupo heterogêneo de distúrbios 

hereditários envolvendo tecidos e estruturas derivadas do ectoderma embrionário, 

caracterizados pela presença de anormalidades no nascimento e envolvimento da 

epiderme e dos anexos cutâneos caracterizado pela presença de alterações em duas 

ou mais estruturas de origem ectodérmica, incluindo pele, cabelos, unhas, dentes e 

glândulas. Existem inúmeras classificações, onde as principais são: Displasias 

anidróticas e hidróticas. Por meio de uma análise detalhada da literatura, foi possível 

identificar suas características e peculiaridades, bem como propor alternativas e 

procedimentos que contribuem com a qualidade de vida dos sujeitos acometidos pela 

displasia ectodermica. Sendo assim o objetivo deste trabalho foi realizar um 

levantamento bibliográfico de 56 artigos com relação as principais manifestações, 

etiologias, característica, classificações  apresentadas por esse grupo de pacientes 

na primeira infância, tanto em âmbito clinico odontológico, como psicológico. Conclui-

se que embora a etiologia da DE ainda seja desconhecida, é possível que por meio 

da classificação dos sinais e sintomas, os pais/cuidadores e pacientes sejam bem 

orientados e ancorados por profissionais que conjuntamente trabalhem no intuito de 

minimizar os impactos biopsicosociais consequentes da síndrome.  

 

 

Palavras-chave: Psicologia da saúde; Displasia Ectodérmica; Assistência Odontológica. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

ABSTRACT 

 

Ectodermal Dysplasia (ED) comprises a heterogeneous group of hereditary disorders 

involving tissues and structures derived from the embryonic ectoderm. They are 

characterized by the presence of abnormalities in the birth and involvement of the 

epidermis and cutaneous appendages characterized by the presence of alterations in 

two or more structures of ectodermal origin, including skin, hair, nails, teeth and glands. 

There are several forms, including anhydrotic and hydrophilic dysplasias, focal dermal 

hypoplasia and congenital cutaneous aplasia. Through a detailed analysis of the 

literature, it is possible to identify these characteristics and peculiarities of each form, 

as well as to propose alternatives and procedures that contribute to the quality of life 

of the subject affected by ectodermal dysplasia. Therefore, the objective of this study 

was to perform a bibliographical survey of 56 articles regarding the main 

manifestations, etiologies, characteristics, and classifications presented by this group 

of patients in early childhood, both in clinical and odontological. It is concluded that 

although the etiology of ED is still unknown, it is possible that through the classification 

of signs and symptoms, parents / caregivers and patients are well oriented and 

anchored by professionals who jointly work to minimize the biopsychosocial impacts 

resulting from syndrome 
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1. INTRODUÇÃO.   
 

A primeira descrição de displasia ectodérmica envolvendo pele, cabelos e 

dentes foi feita em 1848 por Thurmam e citadas por Rook et al. em 1998, sendo que 

segundo Kirtikant e Dipak (1900), Weech em 1990 foi o primeiro a utilizar o termo 

displasia ectodérmica anidrópica para pacientes com ausência de glândulas 

sudoríparas. O nome origina-se de considerações históricas e devido as deficiências 

ectodérmicas serem mais severas ou mais evidentes (Freire-Maia, 2002). Sua 

incidência é de aproximadamente seis (6) indivíduos para cada cem mil (100.000) 

nascidos vivos sendo que, há maior prevalência em  pessoas do sexo masculino, em 

uma proporção de cinco homens para uma mulher de diferentes etnias (Dardour et 

al., 2017). 

Existem vários tipos e subtipos que classificam a síndrome, porém há dois 

tipos de Displasia Ectodérmica mais citados na literatura: A forma anidrótica (Chist-

Siemens-Touraine) e a hidrópica (Clouston). Outros autores têm especulado que 

essas duas condições são as formas mais evidentes, por há a existencia de outras 

manifestações (Coskun e Bayraktaroglu, 1997). 

A Displasia Ectodérmica integra um grupo complexo de síndromes 

caracterizadas por desordens hereditárias, os sujeitos acometidos apresentam 

alterações cranianas; nos tecidos oriundos do ectoderma como pele, cabelos, unhas, 

glândulas sudoríparas e dentes;  falta ou desenvolvimento escasso dos pelos do 

corpo; transpiração em excesso ou pele ressecada;  oligodontia (ausência de mais de 

seis dentes) ou anodontia (ausência de todos os dentes) entre outras intercorrências 

como anomalias nas estruturas bucais (Clauss et al., 2008; Costa, 2015).  

Geirdal et al. (2015), investigaram como os distúrbios orofaciais, 

especificamente, provenientes da Displasia Ectodérmica (DE) estão associados a 

sofrimentos psíquicos de crianças e adolescentes, e ainda como afetam 

emocionalmente a vida dos pais e cuidadores. Na maioria das displasias 

ectodérmicas, o sujeito possui as estruturas cognitivas preservadas e sem atrasos no 

desenvolvimento intelectual. Entretanto não raramente as pessoas acometidas pela 

síndrome passam por estresse emocional por se enxergarem diferentes e se julgarem 

menos inteligentes do que as outras. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Geirdal%25252520A%252525C3%25252598%2525255BAuthor%2525255D&cauthor=true&cauthor_uid=25344415
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Recomenda-se que o paciente e seus responsáveis estejam amparados por 

profissionais da saúde como geneticistas, pediatras, odontopediatras,  

dermatologistas, otorrinolaringologista, fonoaudiólogos e psicólogos que possam 

proporcionar um tratamento adequado e melhor qualidade de vida para o paciente e 

sua família (Bakri et al, 1995). 

Baseada em artigos científicos criteriosamente selecionados, esta revisão de 

literatura  destaca  as principais alterações associadas à síndrome DE, suas 

características clínicas e a forma que ela afeta psicologicamente os  pacientes 

acometidos. O objetivo deste estudo foi sucitar  esclarecimentos concernentes a 

síndrome e assim,   elucidar algumas opções de tratamento. Pais e responsáveis 

pelos pacientes devem buscá-los e profissionais oferecê-los buscando sempre se 

atualizarem. Assim, será possível prover qualidade de vida para família afetada e 

consequentemente favorecer as melhores tomadas de decisões frente a este  quadro 

clinico. 

 

2. METODOLOGIA  
 
 

O estudo tratou-se de revisão de literatura, onde a busca foi realizada através 

dos termos “Medicina do Comportamento”; “Displasia Ectodérmica”; “Autoimagem” 

nas bases de dados eletrônicos Pubmed, Up To Date e Scielo. Alguns limites de 

pesquisa foram impostos em relação a disponibilidade do texto integral do estudo, 

comparações das opiniões dos autores relacionadas as características clínicas da 

DE,  artigos que sugerissem tratamentos tanto em âmbito odontológico como 

psicológico e a melhor forma de diagnosticar a displasia ectodérmica em  pacientes 

infantis. Os artigos obtidos na primeira pesquisa passaram por 3 seleções: após 

leitura do título, após leitura do resumo, e alguns após a leitura na íntegra, sendo 

estes que compõem essa revisão 
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Total de artigos selecionados para a leitura na íntegra 

n=72 

Artigos excluídos após leitura do 
resumo 

n=20                      

No total, foram obtidos 120 artigos, dos quais 92 foram selecionados para a 

leitura do resumo após a leitura do título. Assim, 72 foram selecionados para leitura 

na íntegra após a leitura do resumo. E, finalmente, 56 artigos que compõem essa 

revisão de literatura foram selecionados considerando como critérios de inclusão 

artigos que contivessem: as características da patologia, os fatores etiológicos, 

estudos epidemiológicos, assim como o diagnóstico e o tratamento da Displasia 

Ectodérmica.  (Figura 1) 

Figura 1. Fluxograma do processo de seleção de artigos para a revisão: 

 

 

 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Resultado da busca na base de dados 

n=120 

Total de artigos selecionados para a leitura do 
resumo 

n=92 

Artigos excluídos após leitura do título 

n=28         

Total de artigos selecionados para a leitura na íntegra 

n=56 

Artigos excluídos após leitura na íntegra 

n=16 

 

mnm 

Artigos excluidos após leitura do  
Resumo  

n=10 

Total de artigos selecionados para a leitura na integra 
n=72 
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3. REVISÃO DE LITERATURA 

 

3.1. Aspectos Embriológicos e Histológicos. 

 

As estruturas do ectoderma e a endoderma estão presentes no final da 

primeira semana após a fecundação. (Freire-Maia, 2002; Lascane, 2010).  

Derivados do ectoderma a epiderme e seus anexos estão: O sistema nervoso, 

os epitélios sensoriais dos órgãos dos sentidos, o esmalte dos dentes e algumas 

glândulas, incluindo as anexas à epiderme, como: Sebáceas e sudoríparas. 

Anormalidades nestas estruturas compõem um quadro de sinais patognomônicos da 

síndrome (Freire-Maia, 2002). Na Displasia Ectodérmica hipoidrótica (DEH), que é a  

forma mais comum, o padrão de herança em 95% dos casos é recessivo ligado ao 

cromossomo X. Os 5% restantes apresentam etiologia autossômica dominante e 

autossômica recessiva (Akhyani e Kiavash , 2007; Lexner et al 2007). 

Nos casos com herança recessiva ligadas ao cromossomo X, homens 

apresentam extensão mais completa da síndrome e as mulheres heterozigotas, 

portadoras de alelo recessivo, se apresentam clinicamente normais ou levemente 

afetadas (Yared et al, 2000;). 

Por meio de estudos genéticos, foi mostrado que cerca de 94% dos casos da 

doença, ocorreram por mutações no gene EDA, situado no braço longo do 

cromossomo X (Xq12-q13.1) (Koerner et al, 2006). Os genes EDAR e EDARADD são 

associados com as formas autossômicas dominantes e autossômica recessiva 

respectivamente. Mutações nesses genes são responsáveis por 5% dos casos de 

DEH (Yared et al, 2000;)..   
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3.2. Classificação 

 

Na  literatura houveram muitas discordância na quantidade de subgrupos da 

síndrome. Em 1982 foram relatados 132 tipos (Carvalho et al; 2006). No ano de 2006 

observaram-se 154 tipos de síndrome (Mendes et al, 2010). 

No estudo apresentado por Visinoni em 2009, foram descritos 186 grupos de 

displasias ectodérmicas com padrão autossômico dominante, autossômico recessivo, 

ligado ao cromossomo X ou de etiologia desconhecida. As mais citadas na literatura 

são: Sindrome de Ellis-Van Creveld (Displasia condroectoderma), Síndrome EEC 

(ectrodactilia, Displasia Ectodérmica  e fenda labial/palatina), Síndrome de Witkop 

(dente e unha), Incontinencia Pigmenti, Síndrome Xeroderma Pigmentosa, Displasia 

Ectodérmica de Rapp- Hodgkin, Displasia Ectodérmica de Hay-Wells, Síndrome da 

displasia de unhas e dentes (odonto-onico-displasia) (Carvalho et al; 2006). 

A Displasia Ectodérmica Hidrótica é uma rara desordem autossômica 

dominante, caracterizada pela tríade: alopecia, unhas distróficas e hiperceratose 

palmo-plantar (Coskun e Bayraktaroglu, 1997). 

Coskun e Bayraktaroglu (1997), indicam a presença de desordens nas 

glândulas sudoríparas e anormalidades oculares que incluem o estrabismo, 

conjuntivite e catarata prematura; as sobrancelhas e os pêlos do corpo podem ser 

escassos ou estar ausentes, as unhas são grossas e de crescimento lento, com 

provaveis e  ocorrer persistentes infecções.  

Priolo et al. (2001) classificam as displasia ectodérmicas em dois subgrupos 

principais, sendo o primeiro grupo com deficiência na regulação do desenvolvimento 

e interação epitélio mesenquimal e segundo com deficiência do citoesqueleto com 

alterações relativas a manutenção da estabilidade citoesquelética. Em contrapartida 

Lamartine (2003), reclassificou as Displasia Ectodérmicas em quatro grupos 

fundamentados no defeito fisopatológico subjacente. Sendo assim, de acordo com a 

sua classificação, algumas displasia ectodérmicas podem  ocorrer de forma leve e 

outras de forma agressivas e na maioria dos casos seu diagnóstico pode não ser 

visualizado no momento do nascimento devido as semelhanças de um recém nascido 

no período neonatal ligadas aos primeiros aspectos da doença como descamação da 

pele (Pandey  e Khatri, 2017). 
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3.3. Etiologia 

 

Há uma grande heterogeneidade genética associada as displasia 

ectodermicas, sendo que os padrões de herança podem ser autossômicos 

dominantes; autossômicos recessivos, ligados ao cromossomo X ou de etiologia 

desconhecida. Duas formas diferentes são clinicamente distintas: Uma forma 

autossômica hereditária- ou displasia ectodermica hidrótica (Síndrome de clouston) e 

uma hipoidrótica ( Síndrome de christ-siemens) (Clarke, 1987).  

Em um caso relatado por Ouellet et al. (1997)  os acometidos eram irmãos 

gêmeos uma menina e um menino onde as características da síndrome eram mais 

evidentes no menino apresentando-se na forma anidrótica da doença e a menina, na 

forma hidrótica, tendo características não tão perceptíveis.  

A etiologia desta doença é desconhecida, no entanto estudos genéticos 

demostram que a Displasia pode vir a ser destina ao gene: ̃ EDA˜. Contudo a  displasia 

ectodérmica hipodrótica geralmente é um traçado genético recessivo ligado ao 

cromossomo X, caso em que o distúrbio é totalmente expressada em homens. No 

entanto em mulheres portadoras de um único gene da doença podem exibir alguns 

sintomas e achados associados ao transtorno, porém de forma mais branda se 

comparada com o dos homens (Priolo et al., 2001). 

Cerca de 10% das malformações são causadas por alteração de um único 

gene; podendo ser transmitida  principalmente por herança autossômica dominante, 

onde o gene afetado é herdado somente de um dos pais; e por herança autossômica 

recessiva. (Ten Cate, 2001).  

Clarke e Burn (1991) consideram que, embora os indivíduos que herdaram a 

condição (seja através de forma recessiva ligada ao cromossomo X, ou da 

autossomica recessiva), apresentem clinicamente características  semelhantes, a 

identificação da forma de transmissão é importante para que possa ser feito o 

aconselhamento genético à família. Análises moleculares identificaram as mutações 

dos genes responsáveis por 62 tipos de displasia ectodérmicas que estão envolvidas 

no processo de adesão celular; regulação de transcrição, sinalização célula-célula 

desenvolvimento e outras formas; como proteínas estruturais (Cavalcanti e Santos, 

1998). 
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3.4. Diagnóstico 

 

O diagnóstico da Displasia Ectodérmica baseia-se principalmente em 

manifestações clínicas, como a distribuição dos poros sudoríparos e seu número, 

quantidade e qualidade do suor produzido, características bioquímicas e estruturais 

do cabelo, biópsia da pele e análise bioquímica das secreções lacrimais. Os pacientes 

são imunodeficientes com hipogamaglobulinemia e proliferação de linfócitos 

prejudicada e imunidade mediada por células. Radiografias de pés e mãos podem 

demonstrar deformidades esqueléticas. O diagnóstico diferencial inclui síndrome de 

Werner, hipoplasia dérmica focal, alopecia areata, aplasia cutânea congênita, 

incontinência pigmentar, disceratose congênita, anidrose familiar simples, síndrome 

de Naegeli-Franceschetti- Jadassohn e paquioníquia congênita (Itthagarun ,1997). 

Um sinal importante para o diagnóstico diferencial da Displasia Ectodérmica 

Hipoidrótica é uma febre recorrente de origem desconhecida logo no primeiro ano de 

vida que pode esta ligada a incapacidade de transpiração e a intolerância ao calor 

pode causar incapacitação severa e febre alta acima de 40oC logo após um pequeno 

esforço (Pinheiro M. e Freire-Maia, 1996; Lascane, 2010). 

Em contra partida, George e Escober (1984), defendem em suas pesquisas  

que nem sempre o diagnóstico pode ser estabelecido devido a presença de alterações 

dentárias e faciais ou dos problemas nas glândulas sudoríparas que caracterizam 

esse subtipo de displasia ectodermica do tipo hipoidrótica. Contudo o diagnóstico se 

torna difícil uma vez que aspectos característicos não são óbvios durante o parto, 

embora durante o período neonatal, haja extensa descamação da pele e pirexia 

suspeita/duvidosa/inexplicável. (Itthagarun  e King, 1997). 

Segundo Errante (2010), quando se fala do diagnóstico de pacientes na fase 

neonatal, baseia-se em observar se a criança apresenta febres altas recorrentes, 

ausência ou diminuição de suor, fenótipo característico e se há casos de malformação 

na família.  Sepulveda et al (2003), relataram que a biópsia da pele fetal com o uso de 

fetoscópio  e ultrassonografia 3D podem ser instrumentos úteis na detecção da 

síndrome de um embrião ainda na fase intrauterina.  
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Em conjunto com esses exames, a avaliação do padrão genético familiar, 

examinando as mulheres quanto ao padrão de distribuição corporal das glândulas 

sudoríparas e o exame odontológico, preferencialmente com o uso de 

ultrassonografias, podem ser utilizados para o diagnóstico diferencial entre Displasia 

Ectodérmica ligada ao X, autossômica recessiva ou dominante (Lascane, 2010). 

 

3.5. Características Clínicas Gerais 

 

As principais manifestações clínicas encontradas estão em estruturas de 

origem ectodérmica, ou seja, os cabelos; pêlos; unhas e glândulas sudoríparas e 

sebáceas; além de características e alterações em outras estruturas com origem 

ecdermal. Nas duas formas os dentes e os cabelos são afetados; mas as 

manifestações nas unhas e glândulas sudoríparas são diferenciadas entre as 

síndromes (Sepulveda et al., 2003). 

De acordo com o fenótipo; há uma enorme variabilidade de características 

clínicas, pois além de alterações em estruturas de origem ectodermal os pacientes 

podem apresentar outras alterações, como: Fissura lábio-palatina (Sindrome De Rapo 

Hoolkin); e da Ectrodctilia-Displásica; Ectodermica Com Fissura Labio-Palatal), 

alterações em membros (como na síndrome Odontotricomelica Hipodrotica) e retardo 

mental (Freire-Maia, 2002). 

Glândulas mucosas do trato respiratório e gastrointestinal frequentemente 

estão diminuídas ou ausentes. Com isso, Infecções respiratórias recorrentes podem 

estar presentes, além de suscetibilidade aumentada a desordens alérgicas como 

asma, rinite, bronquite e eczema,além de faringite e laringite (Clarke, 1987; Araujo et 

al., 2001 ). Assim, pacientes portadores desta síndrome devem ser aconselhados a 

evitar o trabalho industrial com presença de pó no ar e a não fumar, pois esses fatores 

podem conduzir a uma doença de obstrução crônica das vias aéreas (Clarke, 1987).  

Condições otorrinolaringológicas como otite média, perda auditiva, anomalias 

auriculares, colesteatoma avançado, estenose do canal auditivo externo, impactação 

de cerúmen e obstrução nasal foram relatados por Shin e Hartnick (2004).  
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Mehta, U. et al. (2010) realizaram um estudo com o objetivo de analisar a 

qualidade de vida em relação as alterações otorrinolaringológicas em 75 pacientes 

com displasia ectodérmica, sendo destes 75% Displasia Ectodérmica Hipoidrótica. 

Para isto, realizaram exames otorrinolaringológicos, sendo que os participantes 

classificavam os sintomas por gravidade, e aplicaram posteriormente o instrumento 

de qualidade de vida. As alterações encontradas foram: otite média (28%), impactação 

de cerume (48%), algum grau de perda auditiva (25%), obstrução nasal (51%), secura 

nasal (49%), crostas nasais (49%), rinite alérgica (45%), sinusite (37%), intolerância 

ao calor (76%) e eczema (39%). Outros achados foram hipodontia (76%), alopecia 

(41%), nariz em sela (44%), concreções (24%), desvio de septo nasal (24%), 

dificuldade de mastigação (32%), dores de garganta (28%), dificuldade para engolir 

(25%), xerostomia (21%) e alterações da voz e rouquidão (20 %). O escore de 

qualidade de vida encontrado foi alto, sendo que a saúde foi classificada de boa a 

excelente por 87% dos pacientes. Os autores concluiram que pacientes com displasia 

ectodérmica podem apresentar vários sintomas otorrinolaringológicos, embora a 

maioria dos pacientes relate uma qualidade de vida boa.  

Infecções respiratórias e gastrointestinais são freqüentes devido ao 

desenvolvimento deficiente de glândulas mucosas, que também pode ocorrer(Ali, et 

al., 2000). 

As manifestações oculares podem incluir diminuição de pêlos nas 

sobrancelhas e cílios, convergência dos cílios, diminuição da vascularização 

superficial e profunda da córnea, disfunção das glândulas lacrimais, olho seco e finas 

rugas palpebrais (Argenziano,1998). 

Anormalidades de crescimento podem estar presentes em crianças com 

displasia ectodérmica (Motil et al., 2005; Bluschke et al., 2010). Visto isso Clauss et 

al. (2008), afirma que a regulação da secreção de hormônio do crescimento parece 

ser alterada em pacientes com displasia ectodérmica hereditária. Em contra partida 

Clarke (1987) afirma que o crescimento de meninos com displasia ectodérmica 

hereditária deve ser monitorado e a baixa estatura não deve ser considerada como 

consequência natural da síndrome, pois isto pode ser consequência da deficiência da 

glândula endócrina.  
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Motil et al. (2005) buscando monitorar o crescimento de crianças com 

displasia ectodermica realizaram um estudo com 138 crianças, dentre estas 74% com 

Displasia Ectodérmica Hipoidrótica, com o objetivo de caracterizar o padrão 

longitudinal de crescimento em crianças com displasia ectodérmica, pois as 

observações clínicas sugeriram que anomalias de crescimento podem estar presentes 

nestes pacientes, nos resultados, foram constatados que crianças com displasia 

ectodérmica em idade precoce até a adolescência possuíam déficit de peso. Déficit 

de altura foi observado apenas nas crianças com displasia ectodérmica, sendo assim 

o artigo enfatizando que os clínicos devem avaliar as crianças com displasia 

ectodérmica em relação a anormalidades de crescimento. 

 

3.6. Características Crânio-faciais 

 

Em pacientes com Displasia Ectodérmica hereditária, o crânio assemelha-se 

a um triângulo invertido, com rebordos supra-orbitários e protuberâncias frontais 

proeminentes com ponte nasal achatada (nariz em sela) e hipoplasia das asas nasais, 

onde a face do indivíduo parece pequena, entumecida e grosseira. Há uma protrusão 

do lábio inferior e as orelhas podem ter implantação baixa e oblíqua (Corrêa et al., 

1997).  

O tamanho e a forma do palato foram significativamente modificados pela 

presença de displasia ectodérmica hipohidrotica, e as principais alterações foram 

encontradas em indivíduos desdentados com a displasia. Além disso, dimensões do 

palato em indivíduos com displasia foram significativamente modificados pela 

presença de dentes (Dellavia et al., 2006).  

Os rebordos maxilares, mandibulares e tuberosidade maxilar são 

hipodesenvolvidos. Esta característica resulta em perda da dimensão vertical da face. 

Os rebordos alveolares, em casos de anodontia e oligodontia, possuem a forma de 

lâmina de faca, semelhante ao de pessoas que usam prótese total há mais tempo 

(Mattana, 1998). 

 

3.7. Hipotricose 
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Na Displasia Ectodérmica e notável um alteração nos pêlos devido a redução 

do número de folículos pilosos recorrentes da hipoplasia ou aplasia das estruturas 

pilossebáceas ( Ruschel, 2008).  Os autores Lascane et al. (2010) notaram em seus 

relatos de casos que há o aparecimento de barba e bigode em alguns pacientes. 

Entretanto, os  cabelos tendem a ser escassos e muito finos e junto a eles há uma 

pele ressecada devido a ausência ou diminuição do numero de glândulas sudoríparas.  

Quanto ao apêndices cutâneos verificam-se cabelos finos, secos e 

hipocrômicos, glândulas sudoríparas ausentes, hipoplásticas ou ausência de 

glândulas écrinas (Taborda et al, 2018).  Em dois relatos de casos por Sarmento 

(2006) ambos é notória nas características clinicas dos pacientes as seguintes 

informações: Pêlos escassos, claros e finos (cabelos, cílios e sobrancelhas), lábios 

evertidos, anidrose e oligodontia.  

A hipotricose deve ser tratada muitas vezes pelo dermatologista com formulas 

e técnicas cirúrgicas, em alguns casos pode ser sugerido o uso de perucas (Xavier, 

2002), as sobrancelhas são esparsas ou ausentes, mas os cílios são normais, em 

geral e os pêlos corporais podem estar ausentes ou esparsos. 

 

3.8 Hipoidrose 

 

É a incapacidade de produzir suor, devido o comportamento parcial ou total 

das glândulas sudoríparas por hipofusão glândular ou redução do número de poros 

ou glândulas sudoríparas. Devido a esta característica, os pacientes apresentam 

dificuldades em regular a temperatura do calor adequado, causando episódios de 

febres inexplicáveis (Nunn, 2003). A febre sem explicação e um motivo de 

preocupação pois alem de relatar alguma patologia pode causar convulsões, podendo 

resultar em danos neurológicos (Tape e Tye, 1995). 
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Em um caso relatado por Araújo et al. (2001) o paciente com apenas 10 dias 

de vida apresentava episódios de hipertermia recorrentes desde os primeiros anos de 

vida. No exame clínico foi notado mucosa ressecada, pele seca e descamativa, 

hipertermia (39ºC) e granuloma umbilical, para a verificação da febre foram feitos RX 

de tórax, hemograma, hemocultura, exame comum de urina, urucultura e exame de 

líquor, porém todos sem alterações, iniciaram o tratamento com antibióticos pois 

fecharam o diagnostico de onfalite, entretanto os picos de hipertermia continuaram, 

onde, foram trocados os antibióticos e os exames refeitos e após uma biópsia no dorso 

do paciente e o laudo histológico confirmou o diagnóstico de Displasia Ectodérmica, 

onde no material havia ausência de glândulas écrinas e sebáceas e hipoplasia de 

estruturas foliculares.   

Em contra partida em um caso relato por Silveira et al. (2012) um paciente 

com 2 anos de idade, procurou uma clínica com queixas de ausência de inúmeros 

dentes e as características clinicas do paciente foram: cabelo fino, seco, escasso e 

escuro; escassez de pelos, unhas levemente distróficas e fronte proeminente, porem 

mãe relata que nunca houvera relato de febres de origem desconhecida ou de sinais 

de intolerância ao calor, sendo assim até o momento nenhum diagnóstico médico 

havia sido dado ate o presente momento.  

Além da temperatura e possível notar que no paciente hidrópico, e notória a 

alopecia total ou parcial, unhas distróficas severas, hiperceratose palmoplantar 

(Bhargava, 2010). Os principais cuidados citados em grandes estudos direcionados 

para diminuir as crises de hiperemia e suas complicações, indicando banhos frios, 

roupas leves, pouca atividade física e procurar climas mais amenos (Xavier et al., 

2002).  

 

3.9.Alterações de Pele.  
 

A  pele, geralmente hiperpigmentada, torna-se fina e desidratada, muitas 

vezes descamaria, podendo ser sede de dermatites atópicas, xerodermia e placas de 

liquenificação (Koerner HN, 2006). Segundo Taborda et al (2018), as alterações 

cutânea visíveis em crianças no período neonatal se baseiam em pele fina e 

hipoplásica, com pigmentação diminuída, alem de descamação no período neonatal.   
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Pavlis et al. (2010)  constataram que os pacientes apresentavam dermatite 

atópica, erosões de pele e infeções, hipoidrose, alopecia e alterações nas unhas, e 

que o maior impacto na qualidade de vida, tanto para crianças quanto para adultos. 

 

3.10.Alterações Bucais 

 

Há um consenso sobre a presença de alterações dentárias em pacientes com 

displasia ectodérmica hereditária, sendo estas relatadas pela maioria dos autores 

(Koerner et al., 2006). Anodontia ou hipodontia, pode ser branda, moderada ou grave, 

em ambas as dentições; pseudoanodontia; persistência de decíduos; erupção 

precoce ou tardia de decíduos; dentes extranumerários; dentes neonatais; malposição 

e maoclusão dentaria; diastema; perda precoce ou tardia de decíduos; hipoplasia de 

esmalte e da coroa; dentes coniformes; serrilhados; quebradiços; esfoliados; 

hipocrômicos; estrias transversais; bordos irregulares; microdontia; incisivos e caninos 

quadrangulares; taurodontia do molar; câmaras pulpares pequenas ou ausentes; 

protrusão dos incisivos; raízes curtas; periodontose; erosão até a gengiva; displasia 

da dentina; manchas marrons que coalescem com o tempo; molares piramidais ou 

com raízes fusionadas; cáries extensas e precoces.  

Yared et al. (2000) descreveram um caso clínico de uma criança de 5 anos de 

idade, sexo feminino, com o diagnóstico de displasia ectodérmica do tipo autossômico 

dominante, dado pelo laudo genético com o heredograma da família da menina. As 

características clínicas apresentadas foram: hipoidrose com episódios de hipertemia, 

“choro seco”, cabelos finos esparsos e opacos com crescimento lento, unhas 

distróficas, pele lisa e seca, e presença de hipertricose discreta e generalizada. Os 

incisivos e caninos possuíam forma conóide, ares hipoplásicas no 61 e 62 e agenesia 

do 62, e através de exame radiográfico constatou-se que os incisivos e caninos 

permanentes também eram conóides.  

Os dentes podem apresentar alterações no esmalte (amelogênese) e dentina 

(dentinogênese), pode haver retenção dos dentes decíduos e deformação dentária, 

que vai desde a hipodontia até a anodontia. Os dentes, quando presentes, geralmente 

possuem alterações de forma, normalmente cônica, erupção tardia e grande 

espaçamento entre si (Ferreira et al., 2012). 
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Segundo Ferreira (1989), a hipodontia é a mais comum que anodontia, 

Carvalho e colaboradores em 2006 corroboram essa afirmação relatando que a 

anadontia dentária é menos frequente e se evidencia em casos mais severos. Nestes 

a hipodontia agride 80% dos casos, e os dentes acometidos geralmente são os 

caninos, incisivos e por último os molares, podendo apresentar taurodontismo 

(Carvalho et al., 2006; Ferreira et al., 2012; Silveira et al., 2012).  

Devido as ausências de alguns elementos dentários é possível notar que há 

uma perda de dimensão vertical na oclusão, associada a discretas fissuras ao redor 

da boca e olhos, o que determina uma aparência de senilidade (Shigli, 2005). Ainda 

na cavidade bucal, a xerostomia pode estar presente, devido a anormalidade nas 

glândulas salivares. Visto isso Ferreira (1989) em suas pesquisas notou que nos seus 

paciente o fluxo salivar diminuiu ou a boca seca e sempre umas das maiores queixas, 

tendo com diagnostico pois há uma recução das glândulas salivares. 

Outros achados bucais relatados por Freire-Maia & Pinheiro (1994) incluem: 

gengivite; gengivite fibromatosa; gengivo-estomatite; papilomas gengivais; fusão 

gengivo-labial; freios orais múltiplos; pigmentação rendada na mucosa bucal; sulcos 

laterais nos processos alvéolo-maxilar e alvéolo-mandibular; ceratose oral; 

leucoplasia pré-maligna em várias mucosas; papila lingual atrófica; língua fissurada 

com papilomatose; língua lobulada; hipertrofia do freio lingual; glossoptose; 

anciloglossia; e hipoplasia do tecido conjuntivo sublingual.  

 

3.11.Tratamento Odontológico 

 

O tratamento é sintomático e reabilitador que dependerá da extensão do 

comprometimento clínico, sendo que quanto o maior grau de envolvimento das 

estruturas ectodérmicas, maior a complexidade do tratamento. (Souza et al, 1991) 

quando proposto seja ele qual for os objetivos de resgatar a auto-estima, o convívio 

social (Santana, 2003). 

O odontopediatra deve atuar nos seguintes aspectos: Prevenção de cárie, 

devido à xerostomia, hipoplasias e hipomineralização do esmalte; promover a boa 

higiene bucal; tratamento reabilitador protético, estético e cirúrgico e a necessidade 

de condicionamento para o tratamento. (Nunn et al.,  2003). 
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Em pacientes não cooperadores, pode-se fazer o uso de óxido nitroso, porém, 

a avaliação em relação a possíveis contraindicações com o uso do óxido nitroso deve 

ser feita criteriosamente realizadas , devendo-se lembrar da ausência das glândulas 

sudoríparas, onde a administração do óxido nitroso, que ocasiona a vasodilatação 

periférica, pode causar um superaquecimento no paciente, e em casos onde o 

paciente apresenta rinite e bronquite crônica. (Chablani et al, 2013) 

Nowak (1988) salienta que o tratamento de paciente pediátrico com displasia 

ectodérmica requer que o clínico tenha amplo conhecimento em crescimento e 

desenvolvimento, controle comportamental do paciente, técnica para confecção de 

próteses, habilidade manual para restaurar dentes com morfologia deficiente e 

habilidade na motivação do paciente e dos pais para o uso das próteses. Sempre é 

necessário reforçar que visitas introdutivas são necessárias antes do começo do 

tratamento, com o objetivo de adquirir a confiança do paciente. 

Os tratamentos propostos por Correa et al. (1997) para pacientes na primeira 

infância incluem os tratamentos ortodônticos, com finalidade de melhorar o 

posicionamento dentário, a colocação de uma Protese total ou parcial e as 

restaurações estéticas que poderam ocasionar uma mudança no comportamento dos 

pacientes, tornando-os alegres e extrovertidos. Ja os implantes dentários são 

contraindicados em pacientes na primeira infancia, pois estes não acompanham o 

crescimento craniofacial e se comportam como um dente anquilosado, permanecendo 

em posição infra oclusa (Mendes, 2010; Tuma, 2011). Pode haver ainda luxação, 

exposição do implante e limitação de crescimento dos ossos basais, comprometendo 

a estética e a função (Sousa, 1986).  
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Em contrapartida, Ferreira et al. (2012) sugerem a colocação de implantes a 

partir dos 3 anos completos, para que até o fim da puberdade o tratamento esteja 

concluído e possibilite melhora na autoestima e convívio social do indivíduo. No 

entanto ressaltam as complicações encontradas nessa fase, podendo resultar em 

limitação do crescimento craniofacial. Concordando com seu posicionamento 

Carvalho et al (2006) destacam que não existem contraindicações absolutas para a 

inserção de implantes, porém os fatores de risco devem ser observados 

minuciosamente, sendo a fase de crescimento um aspecto que merece atenção. 

Salientam a necessidade de avaliar o estado geral de saúde do paciente e de 

acompanhar o crescimento mediante devidas tomadas radiográficas até o término 

desse período, para então indicar o plano de tratamento ideal. 

Já Fernandes & Batistella (2005) alertam que a utilização de implantes 

osseointegrados em odontopediatria deve ser indicada de acordo com as 

necessidades e possibilidades de cada paciente, pois apesar de ter a sua 

aplicabilidade clínica, o profissional deve estar ciente das dificuldades relacionadas 

ao crescimento craniofacial que norteiam a utilização de implantes osseointegrados 

em crianças. 

Quanto a preocupação com o crescimento ósseo deve-se atentar que nem 

sempre a idade cronológica coincide com a maturação esquelética, onde, Mendes et 

al (2010) observaram, por meio de radiografias de punho, o crescimento do esqueleto 

e recomendaram a colocação de implante dentário a partir dos 15 ou 16 anos para 

meninas e 18 para meninos, pois nessa fase o desenvolvimento já estava completo 

para o ato cirúrgico. As próteses totais podem ser mucossuportadas, em casos de 

anodontia, ou dentomucossuportadas, em casos de oligodontia, fixas, removíveis ou 

parciais (Sousa, 1986). 

O tratamento protético em pacientes com displasia ectodérmica hereditária 

deve ser analisado individualmente para cada paciente, visando à estabilidade oclusal 

e equilíbrio funcional e estético. O inicio deve ocorrer o mais rapidamente possível, a 

fim de evitar possíveis reabsorções e atrofia dos processos alveolares e controle da 

dimensão vertical de oclusão (Vallejo et al., 2006), a longo prazo e em diversas fases, 

pro ser tratar de um processo ativo que deve ser constantemente adaptado ao 

crescimento e desenvolvimento infantil, principalmente no que se refere à troca de 

próteses (Khazaie et al., 2010). 
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As técnicas de confecção de próteses totais em crianças diferem à dos 

adultos, e requerem atenção especial, pois se faz necessário simplificar a técnica para 

promover melhor cooperação do paciente pediátrico e encorajar cirurgiões- dentistas 

a tratar estes pacientes.  

Cunha et al. (2000) relatam a reabilitação através de próteses totais em 

pacientes de três anos de idade portador de displasia ectodermica, sendo que  a partir 

dos dois anos e meio as crianças aceitam bem uma prótese, seja ela removível ou 

total. Todavia o rebordo reduzido dificulta a estabilidade das próteses, sendo 

necessário o uso de fixadores em pasta, pó ou fitas adesivas. Na ausência das 

glândulas sudoríparas recomenda-se saliva artificial, para reduzir ressecamento da 

mucosa e auxiliar na fixação das próteses. 

Para Souza et al. (1991), o uso de prótese oral na fase de crescimento não 

interfere no desenvolvimento dos arcos. Os autores observaram que, após a completa 

formação dos dentes decíduos, suas dimensões sagitais e transversais não são 

modificadas. Sendo assim, o acompanhamento deve acontecer semestralmente. No 

momento da troca dos dentes decíduos pelos permanentes iniciam- se as alterações 

morfológicas e, por esse motivo, recomendam-se visitas trimestrais. Em contra partida 

com esse achado Mckusick (2007) afirma que as próteses fixas dificilmente são 

utilizadas no tratamento de pacientes pediátricos portadores de displasia ectodérmica, 

pois pelo fato de serem rígidas, poderiam prejudicar no crescimento maxilar e 

mandibular, principalmente em regiões de linha média. 
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Santos et al. (2005) apresentaram um relato de caso clínico com uma criança 

de 4 anos de idade, sexo feminino, com o diagnóstico de displasia ectodérmica, no 

qual o plano de tratamento proposto foi a instituição de um programa de orientação e 

educação de higiene bucal, seguido pela remoção do  hábito de chupeta, confecção 

de prótese total provisória superior e inferior. Onde foi o uso da prótese e instruída 

para a higienização. Após 1 ano, com mais dentes erupcionados, os autores optaram 

por fazer uma prótese removível estética com grampos de fio ortodôntico e 

restauração estética nos incisivos conóides. Concluindo-se após todo o tratamento 

que a paciente passou ter uma melhor qualidade de vida e que o diagnóstico, 

planejamento multidisciplinar e tratamento precoce são fatores importantes para 

melhorar as condições estéticas, funcionais e psicológicas das crianças afetadas. 

Ainda enfatizam que, apesar de as próteses removíveis serem uma opção 

reabilitadora para estes pacientes, o menor desenvolvimento do osso alveolar pode 

afetar a retenção e estabilidade da prótese.  

Kaul et al. (2008) relataram um caso clínico de um menino, 14 anos de idade, 

com Displasia Ectodérmica Hipoidrótica, com o objetivo de reabilitá-lo proteticamente 

e impulsioná-lo psicologicamente. A história clínica era hipertemia, pele seca e pelos 

do corpo escassos, fácies típica de displasia, como: bossa frontal, pigmentação 

periorbital, nariz em sela, lábios protuberantes, além de ausencia de dentes, exceto 2 

molares superiores, que irromperam com 6 anos de idade. O exame radiográfico 

revelou os incisivos malformados impactados no arco superior. O tratamento realizado 

pelos autores foi uma prótese total no arco inferior e prótese parcial removível no arco 

superior. Ao fim os autores relataram que as próteses fizeram uma diferença 

significativa na personalidade global do paciente, tornando-o mais alegre e 

extremamente meticuloso com a higienização bucal e da prótese.  
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Oliveira et al. (2013) relataram um caso clínico de reabilitação bucal de uma 

paciente, 04 anos de idade, leucoderma, portadora de displasia ectodérmica, 

diagnosticada por um dermatologista. No exame extra oral, foram observados pele 

seca e áspera, perda de dimensão vertical de oclusão, o que conferiu a paciente um 

aspecto senil. O exame intra-bucal revelou que o segundo molar superior direito, 

canino superior direito, incisivo lateral superior direito, incisivo central superior 

esquerdo, canino superior esquerdo, segundo molar superior esquerdo, segundo 

molar inferior esquerdo, canino inferior esquerdo, incisivo lateral inferior esquerdo, 

canino inferior direito, primeiro molar inferior direito, segundo molar inferior direito 

estavam presentes e os incisivos apresentavam-se conóides. A radiografia 

panorâmica confirmou agenesia dos demais dentes decíduos. O plano de tratamento 

proposto pelos autores para esta paciente constituiu-se de várias sessões de curta 

duração, que incluiu educação em saúde bucal (condicionamento e profilaxia 

trimestral) e a etapa protética, com confecção de próteses parciais removíveis 

superiores e inferiores. A última etapa constituiu-se de restauração estética no 

elemento dentário 52. Concluíram que paciente com Displasia Ectodérmica pode ser 

tratado de várias formas dependendo de cada caso em particular, sendo que a 

reabilitação com próteses removíveis está indicada na maioria dos casos para 

pacientes em crescimento. 

As restaurações de resina composta diretas tem sido o método mais desejável 

para restaurar a morfologia normal em dentes comprometidos, sendo também 

utilizadas em combinação com próteses parciais removíveis para a reabilitação 

protética e funcional de pacientes com displasia ectodérmica hereditária Marrichi 

(2008). Ruschel et al. (2008) relatam que tratamentos estéticos como restaurações e 

coroas de acetato em dentes com alterações de forma proporcionam ótimos 

resultados clínicos e psicológicos.  

A reconstrução dos dentes em resina composta é uma boa opção de 

tratamento estético, pois além de ser um procedimento pouco invasivo e reversível, 

melhora a aparência do dente cônico, e é relativamente barato (Dunn, 2003). As 

coroas e restaurações em resina geralmente são necessárias para fornecer um 

contorno adequado nos dentes hipoplásicos que serão utilizados como pilares de 

próteses parciais removíveis (Nowak, 1988).  
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Khazaie et al. (2010) no seu estudou relatou que um paciente do sexo 

masculino, 6 anos de idade, diagnosticado com Displasia Ectodérmica Hipoidrótica. 

Contia características físicas: Alopécia, pigmentação periorbital e ponte nasal 

deprimida. Características orais incluíram anodontia mandibular, alterações de forma 

(conóide) de incisivos centrais e caninos superiores, molares superiores malformados, 

e agenesia de incisivos laterais superiores e segundos molares decíduos. O 

tratamento proposto foi prótese total inferior e restaurações estéticas em resina 

composta nos dentes anteriores superiores, com pônticos em região dos incisivos 

laterais superiores, nos dentes decídos, e posteriormente, nos dentes permanentes. 

Os autores concluem que restaurações em resina composta em combinação com 

próteses totais podem ser consideradas uma alternativa de tratamento, pois é custo-

efetiva, reversível e melhora a função mastigatória e estética, permitindo o 

desenvolvimento social do paciente. Alterações nas glândulas salivares como aplasia 

e hipoplasia com diminuição do fluxo salivar, com consequente xerostomia, foram 

relatadas por Ferreira et al., 1989; Saad, 2000. Em pacientes onde a xerostomia está 

presente, o cirurgião-dentista deve fazer um acompanhamento muito próximo para o 

monitoramento das consequências e impacto da diminuição ou falta da saliva, pois 

esta condição associada à hipoplasias e hipomineralização do esmalte, frequentes em 

pacientes com displasia ectodérmica, podem levar ao aparecimento da doença cárie 

(Lascane, 2010).  

Devido o rebordo em forma de faca a retenção e a estabilidade da prótese 

podem ficar prejudicadas pois essas vem associadas a xerostomia e o 

subdesenvolvimento da tuberosidade da maxila e cristas alveolares em pacientes com 

anodontia e oligodontia (Nowak, 1988). Durante o tratamento odontológico é preciso 

estar atento porque pode vir a ocorrer uma elevação da temperatura corporal, devido 

ao estresse ou um a climatização insuficiente, principalmente no verão, podendo 

provocar um desconforto nesses pacientes, no consultório odontológico. 

Considerando as alterações odontológicas relatadas anteriormente os tratamentos 

odontológicos vem com a função de uma reabilitação precoce , pois além de devolver 

a função fonética e mastigatória, ainda promove equilíbrio psicológico a criança, 

tornando-as mais alegres e extrovertidas. (Silveira et al., 2012).  
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3.12. Características Psicológicas 

 

A qualidade de vida dos portadores da síndrome Displasia Ectodérmica (DE) 

é comprometida e não raramente está associada a sofrimentos psíquicos. Alguns 

deste sofrimentos estão relacionados a expectativas com o futuro, dificuldade em se 

comportar frente a contextos sociais que desconhecem a DE e outros como 

preconceito e discriminação sofrido em diferentes âmbitos (social, escolar e familiar) 

por serem portadores de uma síndrome  com comprometimento no perfil facial (Clauss 

et al., 2008; Oliveira et al., 2015,  Rathee et al., 2016).  

Um estudo publicado em 2017, avaliou que os escores de ansiedade 

apresentado por indivíduos com DE, são maiores do que sujeitos não acometidos pela 

síndrome. Uma das explicações para este achado pode ser a falta de muitos dentes 

e as alterações na aparecia física, que levam à redução da função oral e sofrimento 

psicológico, para as autoras tais aspectos que podem causar preocupação e incerteza 

sobre o futuro (Saltnes et al., 2017). Fato evidenciado numa pesquisa realizada em 

2014, em que o alto nível  de ansiedade e prejuízos na qualidade de vida dos 

indivíduos com oligodontia se mostraram importantes aspectos a serem trabalhados 

por equipes interdisciplinares (Geirdal et al., 2015)  

 Ao que se refere as capacidades intelectuais dos indivíduos acometidos pela 

Displasia Ectodérmica, descritos por Saltnes et al. em 2017, as teorias ecológicas da 

percepção social sugerem que as pessoas julgam os atributos de inteligência e caráter 

com base em aparências físicas consideradas atraentes. Enquanto atributos 

negativos como menor empregabilidade, inteligência ou confiabilidade, distorcem as 

opiniões desfavoravelmente em relação às pessoas com malformações faciais 

(Saltnes et al., 2017).  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Geirdal%25252520A%252525C3%25252598%2525255BAuthor%2525255D&cauthor=true&cauthor_uid=25344415
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Estas informações também são adotadas pela National Foundation for 

Ectodermal Dysplasias – NFED (Levin L. S., Nancy E.M.D, Virginia P. S, 2015), 

quando a fundação reconhece em seu guia direcionado a familiares que, os Indivíduos 

acometidos por displasias ectodérmicas possuem habilidades cognitivas compatíveis 

a  população em geral, portanto sem evidencias de deficiências intelectuais em sua 

maioria. No entanto, correntemente os sujeitos sindrômicos possuem déficits  

relacionados a sua autoimagem e a autoconceito ao se enxergarem como menos 

atraentes e menos inteligentes que seus pares por conta de sua aparência física 

(Maxim et al., 2012). 

Esses dados corroboram com os achados de 2015,  em que os pais e 

cuidadores de crianças com a  síndrome mostraram percepções distorcidas 

relacionadas a atenção e a hiperatividade dos próprios filhos, sendo que parte deles 

associam o comportamento  à dismorfia correlacionada a DE. O que não foi 

evidenciado, haja visto que o desempenho de inteligência e educacional dos 

indivíduos com a síndrome são semelhantes ao de grupos controles não afetados 

pareados por idade, gênero e nível socioeconômico (Rojas e Silva, 2015).  

Diante dos estudos apresentados, nota-se que as diferenças na aparência 

física do indivíduo acometido pela DE podem colocá-los em maior risco de desafios 

socioemocionais (Geirdal et al., 2015). Tendo em vista que embora não possuam 

déficits nas capacidades intelectuais, sofrem com o alto nível de ansiedade e com a 

subestimação da capacidade cognitiva devido a aparência física (Saltnes et al., 2017).  

 

 

3.13.Contexto Familiar 

 

Embora haja pouca informação sobre o ajuste social, emocional ou do 

desenvolvimento global da criança com a Displasia Ectodérmica, a interação familiar  

é considerada por Cardozo et al. (2016) como a primeira experiencia social da criança. 

E é dentro deste contexto que ela deve ser acolhida, orientada  e preparada a fim de 

que consiga interagir com a sociedade ( Cardozo et al., 2016).  
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Mesmo frente a carência de pesquisas voltadas aos aspectos emocionais do 

indivíduo com DE, a  National Foundation for Ectodermal Dysplasias – NFED (2015), 

afirma que a síndrome pode causar estresse para toda a família, no entanto também 

pode ser considerada um operação motivacional para o crescimento emocional de 

todos os envolvidos. Haja vista que os pais e cuidadores podem se tornar fontes de 

reforçadores para os filhos (apoio, feedback, escuta e mediação de sentimentos sem 

punição), e assim aumentar a probabilidade de que o sujeito acometido pela DE 

consiga ter acesso a reforçadores naturais ao desenvolverem suas próprias 

habilidades de enfrentamento e resolução de problemas (Levin L. S., Nancy E.M.D, 

Virginia P. S, 2015). 

 

3.14.Contexto Escolar 

 

Cardozo et al. (2016), em uma publicação clássica sobre bullying na escola, 

debate a  função da família e da escola na construção de valores e condutas das 

crianças, para que estas não se comportem de forma excludente e violenta, como o 

ocorrido no estudo de caso de Vieira et al. (2008), no qual a mãe relatou que o filho 

de cinco, diagnosticado com Displasia Ectodérmica se sentia “ameaçado” pelos 

colegas de sala que “zombavam” dele, também identificou que comumente as 

crianças com Displasia Ectodérmica estão mais expostas a agressões verbais e 

físicas por parte de outro meninos, já o isolamento social e a disseminação de boatos 

são frequentes cometidas por meninas.  

Para Oliveira et al. (2013), é importante que professores e demais 

colaboradores fiquem atentos a todos os ocorridos dentro das dependências 

escolares. Pois para  Moura et al. (2011), eles são os responsáveis por identificar se 

algum aluno sofre com os subprodutos do bullying (isolamento, baixa autoestima, 

déficit no aprendizado e no desenvolvimento acadêmico). Outros autores da mesma 

publicação são cuidadosos ao dizer que, as consequências da prática do bullying 

podem não estar relacionadas com o quadro da Displasia Ectodérmica, mas sim ao 

repertório de contingência e reforçamento do indivíduo exposto a tal prática-bullying 

(Santos et al., 2005; Cardozo et al., 2016).  
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Neste sentido, os autores como Tanner (2009) e Motta e Strassburger (2014), 

afirmam que os aspecto psicológicos e sociais da DE são pouco abordados em artigos 

científicos, e por se tratar de uma síndrome rara, são poucos os professores que à 

conhece. Portanto é impreterível que haja uma boa comunicação entre a escola e os 

cuidadores/pais do acometido, tendo em vista que desta forma os profissionais 

poderão criar estratégias para que não haja, dentro do contexto escolar, práticas 

excludentes e violentas por parte dos alunos e, até mesmo de alguns colaboradores 

(Cardozo et al., 2016). 

 

3.14.Contexto social 

 

Comumente os indivíduos acometidos pela Displasia Ectodérmica, e que na 

sua maioria têm suas funções cognitivas e perspectivas de vida preservadas, acabam 

sendo vítimas dos impactos psicológicos e sociais atrelados a síndrome, e podem 

enfrentar problemas psicossociais devido à sua aparência (Retnakumari et. al., 2016). 

Não são raros os casos de pacientes que relatam sofrer com suas aparecias e com 

as limitações provocadas pelas características típicas do transtorno como frequente 

ocorrência de rinite, infecções do trato respiratório superior e inferior, hipertermia, 

hipersensibilidade aos raios ultravioletas, além de deficiência imune que  pode ser 

uma possível causa para as infecções periódicas. (Retnakumari et. al., 2016). 

Pandey e Khatri também afirmam em um artigo de 2017, que a DE afeta o 

bem-estar social e psicológico do paciente, além de dificultar a autoimagem e a fala 

do mesmo na primeira infância, o que o leva a mudanças comportamentais na 

adolescência. Embora não tenha se referido a quais tipos de comportamentos, 

algumas literaturas mostram que o dimorfismo facial e a ausência de dentes afetam 

negativamente o desenvolvimento psicológico e social dos indivíduos (Vieira et al., 

2008 e Triches et al., 2016), uma vez eles também podem sofrer rejeições por parte 

do grupo de pares (Retnakumari et. al., 2016). 
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Uma revisão sistemática em 2018, abordou setenta e cinco (75) artigos, cujos  

objetivos eram levantar dados concernente a reabilitação protética de crianças. A 

mesma pesquisa não teve intenção em mostrar informações relacionadas aos 

aspectos psicossociais dos indivíduos com DE, mas quase que unanimemente os 

trabalhos estudados por Schnabl et al. (2018), destacam que após a reabilitação 

protética, os pacientes apresentaram melhoras no comportamento social e emocional. 

Como no estudo de caso apresentado por Retnakumari et. al. (2016), em que a criança 

estava com medo da rejeição de seus pares e portanto não queria ir para a escola, 

mas após a reabilitação se sentiu mais confiante e iniciou os estudos.  

Triches  et al. (2016), também observou que após a reabilitação odontológica 

do seu paciente, o mesmo apresentou melhoras na alimentação, autoestima e na 

socialização, mas destaca que o sucesso do tratamento depende da atenção 

interdisciplinar voltada as características psicológicas, contingenciais e interacionais 

do indivíduo com o seu meio. Informações abordadas em 2008 por Vieira et al., que 

salienta a importância da aproximação multidisciplinar dos cuidadores e familiares do 

paciente com DE, haja visto que a rede de apoio do mesmo deve motivá-lo a crescer 

em um ambiente social encorajador.  

Os estudos supramencionados suscitam o que algumas pesquisas trazem 

como dados relacionados ao contexto social e a socialização do indivíduos com 

Displasia Ectodérmica, mas é importante destacar que são raros os estudos que 

abordem prioritariamente os reflexos da síndrome DE na vida dos indivíduos 

acometidos. Sendo Cardozo et al.(2016) e Geirdal et al. (2014) uns  dos poucos  

estudos preocupados em compreender a reverberação da displasia ectodérmica nos  

aspectos psicossociais dos pacientes acometidos pela mesma. 

 

 

3.16.Prognóstico 
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Segundo Cardozo et al.(2016) e Geirdal et al. (2014), indivíduos acometidos 

por displasias ectodérmicas têm uma ampla gama de habilidade, comparando-os com 

a média da  população em geral. Portanto, para ele a maioria da população 

diagnosticada com DE, podem ter sucesso em qualquer carreira que escolherem, bem 

como terem qualidade de vida tanto na primeira infênacia, como na vida adulta. 

Segundo Maxim R.  et al. (2012) em alguns casos os individuos  podem ser limitados 

por considerações físicas, como a necessidade de evitar locais quentes, 

principalmente na primeira infância, no qual existe o maior risco de ocorrer hiperpirexia 

(Giusti et al., 2006; Vallejo et al., 2006). As direnças que podem ocorrer em um 

indivíduo com maior ou menor qualidade de vida, está diretamente relacionada ao 

acesso a cuidados de profissionais como dentistas e psicólogos bem orientados ao 

que diz respeito as características biopsicossociais da sindrome.  

 

4. CONCLUSÃO 

 

Após o diagnóstico da síndrome e sua classificação adequada é essencial 

orientar os pais ou responsáveis pela criança com relação aos principais sinais e 

sintomas que variam como por exemplo, falta de sudorese e consequentemente a 

necessidade de monitoramento do calor, comprometimento alimentar causado pela 

hipodontia, consequências psicológicas severas entre outras implicações clínicas 

relatadas nessa revisão.   

Aos cirurgiões-dentistas cabem identificar o melhor momento e a melhor 

forma de reabilitar proteticamente o seu paciente de acordo com suas necessidades 

proporcionando a eles estética, função e fonética o mais próximo possível do padrão 

fisiológico. Consequentemente, impactando de forma positiva na auto-estima do 

paciente, possibilitando um melhor convívio social e melhorando consideravelmente 

sua qualidade de vida.   

Aos psicólogos cabem a difícil missão de inserir esse paciente no convívio 

social, seja ele, no ambiente escolar ou entre amigos e/ou família, proporcionando 

assistência antes, durante e após o tratamento, seja ele, médico ou odontológico. 

Encorajando e reforçando positivamente essepaciente no contexto social. É preciso 

trabalhar preventivamente em relação ao “bullying”,''chacotas'' e preconceito, além de 

orientar aos pais ou responsáveis como lidar com determinadas situações que podem 

encontrar pelo caminho. 
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Profissionais trabalhando de forma integrada asseguram o atendimento 

interdisciplinar dos pacientes com Displasia Ectodérmica e suas famílias. Assim, 

tratamentos adequados e bem planejados são oferecidos colaborando para uma 

reabilitação estética, funcional, oral e social sem grandes transtornos e provendo 

qualidade de vida. 
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