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RESUMO

A displasia ectodérmica (DE) é uma condicdo rara, determinada por fatores
genéticos ligados ao cromossomo X recessivo. Pode afetar estruturas originarias do
folheto endotérmico, afetando fundamentalmente dentes, pelos, cabelos, unhas,
glandulas sudoriparas e sebaceas. Pode ser dividida nas formas anidrética ou hidrética,
sendo a forma anidrética, a mais frequente. Pacientes portadores da DE apresentam
varias condicoes fisicas que acabam dificultando o convivio social, assim, é de suma
importancia o diagnostico precoce e, em Odontologia, o correto tratamento reabilitador
do paciente afetado, de modo a permitir a melhoria da qualidade de vida, em todos os
aspectos, sejam eles funcionais ou estéticos. Criancas com DE frequentemente sao
muito afetadas psicologicamente, em virtude de suas caracteristicas corporais,
principalmente quando do inicio da vida escolar. Assim, o presente estudo teve como
objetivo fazer uma revisdo da literatura a respeito da DE, relatando alguns aspectos
fisicos intra e extraorais, e ainda, discutir alguns aspectos desta sindrome relacionados
a Odontopediatria, bem como as formas de reabilitagdo desses pacientes, por meio do
relato de alguns casos da literatura, permitindo a exploracado dos assuntos relacionados

ao correto diagndstico e tratamento reabilitador da crianga.

Palavras-chave: Displasia ectodérmica, reabilitacao, odontopediatria.



ABSTRACT

Ectodermal dysplasia (ED) is a rare condition, determined by genetic factors
linked to the X chromosome recessive. It can affect structures originating brochure
endothermic, fundamentally affecting teeth, hair, hair, nails, sweat and sebaceous
glands. It can be divided in two different ways: anhidrotic or hidrotic, with the form
anhidrotic the most frequent. Patients with ED have several physical conditions that end
up hindering social life, so it is extremely important to early diagnosis and Dentistry, the
correct rehabilitation treatment of patients affected, to enable the improvement of quality
of life, in all aspects, either functional or aesthetic. Children with ED are often very
psychologically affected because of their bodily features, especially when the start of
school life. Thus, the present study aimed to review the literature regarding the ED,
reporting some physical intra and extraoral characteristics, and also discuss some
aspects of this syndrome related to pediatric dentistry, as well as kinds of rehabilitation
of these patients through the reported of some cases in the literature, allowing
exploration of issues related to the correct diagnosis and rehabilitative treatment of the
child.

Keywords: Ectodermal dysplasia, rehabilitation, pediatric dentistry.
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1 INTRODUGCAO

A Displasia ectodérmica (DE) é uma alteragao sistémica rara, de origem
congénita, sendo caracterizada pelo comprometimento de duas ou mais estruturas
derivadas do ectoderma. Assim, pacientes portadores dessa sindrome podem
apresentar comprometimento na formacado de estruturas como pelos, dentes,
unhas, cabelos e glandulas sudoriparas e sebaceas (Lamartine, 2003). Em
relacdo aos achados clinicos em odontologia citam-se a oligodontia, anodontia,
atraso na irrupcdo dos dentes, anomalias dentarias de forma, deficiéncia no
processo de formagdo do processo alveolar, hipoplasia de esmalte, disfagia e
hipossalivacao (Ruschel et al., 2008; Dall'Oca et al., 2008).

O quadro clinico apresentado pelos pacientes é bem variavel: cabelos
esparsos, auséncia de cilios e/ou sobrancelhas, pele seca, fina, aspera, com
manchas hipo ou hipercrémicas, dentes condides, agenesia dental (com variacao
no grau de severidade), unhas hipoplasicas, quebradicas, hiperidrose, hipoidrose
(acompanhada ou nao de hipertermia), alteracdes faciais (bossa frontal, nariz em
sela), entre outras (Freire, 1996).

O tratamento para Displasia ectodérmica tem por objetivo fornecer uma
melhoria nas condi¢des de vida do paciente. Banhos frios, ambiente fresco, uso de
roupas leves e restricdo ao esforgo fisico sdo algumas orientagbes fornecidas ao
paciente portador da displasia. Também, visitas regulares ao dentista s&o
necessdarias para intervengdes como a reabilitacdo protética ou implantes, de
acordo com a indicacdo do caso (Succi & Fontenelle, 2009).

O diagnéstico correto da sindrome € essencial para adequada
orientacdo aos pais ou responsaveis em relacdo aos problemas de falta de
sudorese e da necessidade de monitoracdo constante do calor. Ao cirurgido
dentista, em especial aos odontopediatras, cabe o tratamento das anormalidades
dentérias, reabilitacdo do paciente e controle da deficiéncia salivar e suas

consequéncias.



Os pacientes com a DE frequentemente sado timidos, retraidos e
complexados pela aparéncia anormal e auséncia de dentes. O tratamento dentario
pode melhorar o convivio social e a alegria de viver desses individuos. Assim, a
reabilitacdo dentaria promove ndo apenas a melhoria na condicdo estética, mas
também a melhoria nas funcdes mastigatéria e fonética, além do resgate da
autoestima, o que possibilitam uma qualidade de vida melhor a esses pacientes,
facilitando o convivio social (Sarmento et al., 2006).



2 DESENVOLVIMENTO

2.1 DISPLASIA ECTODERMICA E CARACTERISTICAS GERAIS

A displasia ectodérmica (DE) é uma condicdo clinica heterogénea
caracterizada por desenvolvimento anormal de estruturas derivadas do ectoderma,
como dentes, cabelos, nariz e glandulas exdcrinas. Ainda, Bakri et al. (1995)
definiram a DE como um grupo heterogéneo de desordens caracterizada pela
auséncia, desenvolvimento retardado ou incompleto de um ou mais anexos
derivados da epiderme (pelos, glandulas sudoriparas e unhas) ou do ectoderma
oral, durante a embriogénese.

Segundo Cavalcanti et al. (1998), a DE, também chamada de
Sindrome de Christ-Siemens-Touraine é uma genodermatose caracterizada por
anomalias congénitas envolvendo derivados ectodérmicos, embora possa
acometer estruturas de origem nao ectodérmica.

Tape & Tye (1995) consideram que a DE pode ser dividida em duas
formas, sendo hipoidrética (ou anidrética) ou hidrética, conforme a auséncia ou
presenca de glandulas sudoriparas. Na displasia do tipo anidrética ha deficiéncia
parcial ou total das glandulas sudoriparas e auséncia ou defeitos nas glandulas
sebaceas e foliculos pilosos em todo o corpo (Smahi et al., 2002).Na maioria dos
casos da sindrome do tipo hidrotica, a oligodontia é o Unico achado relacionado a
presenca deste disturbio, enquanto que na displasia ectodérmica anidrética as
manifestacbes clinicas sdo mais severas, sendo que a triade fundamental é a
hipoidrose (grande ou total reducdo no numero de glandulas sudoriparas),
hipotricose (presenca de cabelo fino e esparso, com escassez de cilios e
sobrancelhas e hipodontia (auséncia parcial ou total de dentes) (Ortega, 1998).

Ha outra classificacdo, feita pelo pesquisador brasileiro Prof. Dr.
Newton Freire Maia. Ele propés uma classificagdo clinico-mneménica para as
displasias ectodérmicas (1971, 1977), hoje utilizada por pesquisadores e clinicos
do mundo todo. Essa classificacao divide as displasias ectodérmicas em 2 grupos



principais: A e B. Pertencem ao grupo A aquelas em que ha defeitos em pelo
menos duas das seguintes estruturas: pelos, dentes, unhas e sudorese,
acompanhadas ou ndo de malformacgdes. O grupo B abrange as afec¢des com
defeitos em apenas uma dessas quatro estruturas e, pelo menos, um outro defeito
de origem ectodérmica. Os sinais associados a pelos, dentes, unhas e glandulas
sudoriparas sao representados, respectivamente, pelos numeros 1, 2, 3 e 4, 0 que
permite definir 11 subgrupos no grupo A: 1-2, 1-3, 1-4, 2-3, 2-4, 3-4,|1-2-3||1-2-4
1-3-4, 2-3-4 e|1-2-3-4{ As afeccOes pertencentes ao grupo B séo definidas pelo

namero correspondente a estrutura afetada, seguido do numero 5, usado para
indicar o outro defeito de origem ectodérmica. Nesse grupo, portanto, ha 4
subgrupos (1-5, 2-5, 3-5 e 4-5) (Freire-Maia 1971, 1977).

Na descricdo de mais casos graves, alguns autores colocam ainda
como caracteristicas a baixa estatura, implantagdo baixa e obliqua da orelha,
bossa frontal saliente e nariz em sela e labios proeminentes (Cavalcanti et al.,
1998; Kupietzky & Houpt, 1995; Smahi et al., 2002; Cucé et al., 2000 e Imirzalioglu
et al., 2002).

Paller & Mancini (2006) observaram que a alopecia é uma das
primeiras caracteristicas que chamam a atenc&o, mas raramente é total. Também
chamaram atencédo para os cabelos esparsos, finos, secos, permanentemente
curtos e pouco pigmentados.

Na revisdo feita por Harper & Trembath (2004) notou-se que as
sobrancelhas sdo esparsas ou ausentes, mas os cilios geralmente sdo normais.
Os pelos corporais podem estar ausentes ou esparsos. Os dentes incisivos e/ou
caninos sao caracteristicamente conicos e pontiagudos e sdo a chave para o
diagnéstico da sindrome, podendo ser a Unica anormalidade ébvia.

Quanto as caracteristicas histopatolégicas, a pele mostra uma epiderme
fina e achatada com glandulas sudoriparas rudimentares ou ausentes. As fibras
colagenas e elasticas podem estar fragmentadas ou escassas (Coskun &
Bayraktaroglu, 1997; Ali et al.,2000).


http://www.displasias.ufpr.br/classificacao/index.html
http://www.displasias.ufpr.br/subgrupo_1_2_4/index.html
http://www.displasias.ufpr.br/classificacao/index.html

A displasia ectodérmica quando associada a outras malformacdes,
pode gerar outras sindromes ja citadas na literatura, como a sindrome EEC
(esclerodactilia, displasia ectodérmica e labio e/ou palato fendido), sindrome de
Rapp-Hodgkin e a sindrome Chand, sendo estas os principais diagnésticos
diferenciais da displasia ectodérmica (Pinheiro & Freire-Maia, 1994).

Outros autores como Cucé et al. (2000); Imirzalioglu et al. (2002) e
(Hickey & Vergo, 2001) incluem, ainda como diagnéstico diferencial, oligodontia
idiopatica, displasia cleidocraniana, displasia condro-ectodérmica, incontinéncia
pigmentar e sindrome de Riger.

O diagnéstico por meio das caracteristicas clinicas é de facil definicao.
Além disso, biopsia da pele confirma a suspeita. Pode haver rinite atréfica,
descarga nasal persistente e formagao de crostas, infecgbes respiratérias cronicas
e problemas auditivos. Eczema atdpico e asma podem estar presentes. A reducao
de glandulas na mucosa do trato gastrointestinal pode resultar em disfagia,
estomatite e diarreia. Anormalidades oculares sdo incomuns, embora opacidades
lenticulares e corneanas possam ocorrer, além da auséncia do orificio lacrimal
(Coskun & Bayraktaroglu, 1997).

A DE, por apresentar diversas alteragdes, possui também, graves
consequéncias associadas a ela. Para Ulusu et al. (1990), os problemas mais
graves apresentados por estes pacientes foram: problemas psicolégicos
(principalmente pelo aspecto senil), desordens na fala, dificuldade na mastigagéo
e por consequéncia alteragdes nutricionais. Embora sejam relatadas cardiopatias,
fenda palatina, sindactilia, polidactiia ou sindrome da estrodactilia, o
desenvolvimento sexual e mental desses pacientes € normal. Entretanto, foram
relatados casos de dano cerebral pela hipertermia e sindrome da morte subita do
recém-nascido (Assumpc¢ao & Modesto, 1998).

Weech (1929) associou a auséncia ou desenvolvimento defeituoso das
glandulas sebaceas e auséncia de glandulas sudoriparas como fator agravante
para o0 ressecamento da pele. Descreveu que as unhas, quando alteradas,

mostravam-se quebradicas, facilmente traumatizadas e susceptiveis a paroniquia.



Pelas alteracbes de faringe e laringe pode ocorrer perda de paladar e olfato
secundarias a atrofia das membranas mucosais. Ressaltou ainda, que devido a
origem embriolégica do sistema nervoso, € importante investigar possiveis
alterac6es mentais nestes individuos.

A hipertermia parece ser o fator mais preocupante para diversos
autores: 1 - A deficiéncia parcial ou total das glandulas sudoriparas foi indicada
por Ortega (1995) como fato que favorece episédios de hipertemia e incapacidade
de suportar elevadas temperaturas; 2- a falta de transpiracdo leva a intolerancia
ao calor e extremo desconforto (Coskun & Bayraktaroglu, 1997); 3- a incapacidade
de transpirar é responsavel pelas mais perigosas consequéncias da desordem,
isto €, risco de morte e episddios de prejuizo cerebral por hipertemia (Cambiaghi
et al., 2000); 4- Paller & Mancini(2006) citam que a capacidade reduzida de
perspiracao resulta em hipertermia e os pacientes manifestam febre intermitente,
em especial, durante o clima quente e apds exercicios ou refeicoes.

Também podem ocorrer problemas no ouvido médio e diminuigao
sensorial da audicdo, secrecao lacrimal reduzida e problemas conjuntivais, além
de cataratas congénitas. Secrecoes salivares e faringeanas estdo reduzidas, o
que pode determinar xerostomia e disfagia e suas consequéncias. Infeccbes
respiratérias e gastrointestinais sé&o frequentes devido ao desenvolvimento
deficiente de glandulas mucosas, que também pode ocorrer. Outras
caracteristicas incluem pele lisa, seca e fragil. Finas rugas estao presentes,
principalmente ao redor dos olhos (Murdoch-Kinch et al, 1993; Coskun;
Bayraktaroglu,1997; Ali, et al., 2000).

2.2 HISTORICO

Os primeiros relatos na literatura que indicavam a presenca da DE
surgiram no final do século XVIII e metade do século XIX, em que Danz (1792),
Thurmam (1848) e Darwin (1868) descreveram casos de homens com as



caracteristicas tipicas da sindrome. Thurnam (1848) se preocupou em investigar a
familia do individuo numa tentativa de elucidar a etiologia para a afeccao
estudada, encontrando um primo de primeiro grau com alteracbes semelhantes.
Segundo Darwin, a deficiéncia de cabelos estaria relacionada com a deficiéncia do
numero de dentes. Ele suspeitava que essas caracteristicas presentes no mesmo
individuo ndo eram simples coincidéncia, mas estavam aparentemente
interligadas.

Somente 52 anos depois, Goeckermann (1920) descreveu uma
displasia ectodérmica em um individuo do sexo feminino e denominou-a Defeito
Ectodérmico Congénito. Jacobsen (1928) descreveu um caso semelhante em
mae/filha, indicando o termo Defeito Ectodérmico Congénito como o mais
apropriado para esta afeccao.

Weech (1929) descreveu duas familias com displasias ectodérmicas. O
autor ressaltou que nenhum dos termos utilizados até entao salientava fatores que
as caracterizavam. Eram eles: os tecidos afetados, principalmente, de origem
ectodérmica; os defeitos como anomalias do desenvolvimento e tendéncia
hereditaria eram marcantes. Considerando que essas trés caracteristicas eram
essenciais para definir a sindrome, o autor sugeriu o termo Displasia Ectodérmica
Hereditaria.

No Brasil, acredita-se que o primeiro trabalho descrevendo uma familia
com displasia ectodérmica foi publicado por Freire-Maia (1970).

2.3 PREVALENCIA

A literatura cita a existéncia de mais de 100 subtipos diferentes de displasia
ectodérmica na forma hidrética e 170 subtipos na forma anidrética. (Pedersen;
Hallett, 1994; Bakri et al., 1995)



A prevaléncia estimada € de um para cada 100.000 nascidos vivos, na
propor¢ao de cinco homens para uma mulher (Smahi et al., 2002; Kupietzky &
Houpt, 1995).

A DE, por tratar-se, na maioria das vezes, de uma enfermidade
recessiva ligada ao cromossomo X, geralmente se manifesta em homens, sendo
transmitida pelas mulheres. Porém, no sexo feminino, pode ocorrer expressao
parcial (frequentemente sem hipertermia) ou total da sindrome. (Kupietzky &
Houpt, 1995).

Segundo Alil, et al. (2000), ha poucos casos de mulheres com a DEA
relatadas na literatura. Coskun & Bayaktaroglu (1997) relataram que mulheres, na
maioria dos casos, podem mostrar caracteristicas suaves, mesmo sendo apenas
portadoras.

Na literatura ha a descricdo de dois casos de DE envolvendo gémeos
do sexo masculino, idénticos, demonstrando a hereditariedade da doenga. A
documentacéo foi realizada pela raridade de sua ocorréncia, com especial atencao
a genética, fisiopatologia, manifestacdes clinicas, intraorais e os métodos para
melhorar a funcdo mastigatéria, a estética facial e a psicologia dos doentes
afetados por essa doenga (Puttaraju & Visveswariah, 2013).

Em um estudo de Rosa et al. (2012), onde foram avaliados 54
pacientes com hipodontia ou oligodontia, concluiu-se que parece nao haver
associacao estatisticamente significativa entre o género e a auséncia de dentes.
Os tipos de dentes com maior freqiéncia de auséncia foram incisivos e pré-
molares, seguidos pelos molares e caninos. Nao ha diferenga estatisticamente
significativa entre o tipo de displasia ectodérmica e a ocorréncia de anomalias

dentarias.

2.4 CARACTERISTICAS INTRABUCAIS DA SINDROME

Varios autores relataram algumas caracteristicas da DE, como a

diminuicdo da dimensdo vertical e espessamento periorbital, hipodontia ou



anodontia tanto da denticdo decidua quanto permanente, e incisivos condides e
pontiagudos (Cavalcanti et al., 1998; Kupietzky & Houpt, 1995; Smahi et al., 2002;
Cucé et al., 2000 e Imirzalioglu et al., 2002; Weech, 1929; Lowry et al., 1966;
Freire-Maia, 1970; Richieri-Costa et al., 1986; Ekstrand & Thomsson, 1988;
Hassed et al., 1996).

Freire-Maia & Pinheiro (1984) também listaram as diversas alteracoes
dentarias encontradas nas displasias ectodérmicas, como dentes coniformes,
serrilhados, esfoliados, neonatais, mal posicionados, ma oclusado, diastema,
microdontia, lesbes de carie extensas e precoces, taurodontia, hipoplasia de
esmalte, camaras pulpares pequenas ou ausentes, protrusdo de incisivos,
anodontia ou hipodontia, persisténcia de deciduos, erupgcao precoce ou tardia de
deciduos.

O atraso no desenvolvimento dentario em individuos com displasias
ectodérmicas foi relatado por alguns autores (Lowry et al, 1966; Redpath &
Winter, 1969; Witkop et al., 1975; Freire-Maia & Pinheiro, 1984; Usulu et al., 1990).
Schalk-Van Der Wiede & Yvonne (1992) ndo encontraram diferenga significante
entre a distribuicdo de agenesia nos arcos dentarios. A persisténcia de dentes
deciduos em pacientes com displasias ectodérmicas foi descrita inicialmente por
Redpath & Winter (1969).

Segundo Palit & Inamadar (2006), os maxilares sdo normais, mas a
gengiva pode ser atréfica. A boca pode ser seca, pela hipoplasia de glandulas

salivares, favorecendo o aparecimento de caries.

2.5 TRATAMENTO INTEGRAL DO PACIENTE COM DE

Como descrito acima, a DE possui graves consequéncias que requerem
tratamento adequado para prolongar o tempo e melhorar a qualidade de vida do
individuo.

Na literatura ndo ha relatos de tratamentos especificos contra a doenca,
e sim, de tratamentos para as sequelas que ela causa. Bakri et al. (1995),



Itthagaruna (1997), Tommasi (1982), Varoil & Guedes-Pinto (1997) citam que esta
sindrome tem seu tratamento puramente sintomatico e reabilitador. Todo
tratamento deve ser feito 0 mais precoce possivel (Pereira et al., 2010).

Para Ortega et al. (1995), a orientacao aos pais depois do diagnédstico
concluido € de extrema importancia, pois cabe a eles ou responsaveis sempre
monitorar a temperatura corporal do paciente, para que ela seja controlada, devido
a falta de sudorese. Ainda, ressalta que criancas com DE sdao muito afetadas
psicologicamente, devido as caracteristicas de anormalidade, principalmente em
pacientes que estao iniciando na vida escolar. Contudo, depois que o tratamento
necessario é realizado, estas criangas acabam levando uma vida normal.

O tratamento de criangas e adultos com DE é um desafio por causa da
intolerancia do paciente ao calor (especialmente durante a doenga febril ou
atividades fisicas e em clima quente) e por causa de sua susceptibilidade a
infecgbes pulmonares. Durante o tempo quente, os individuos afetados devem ter
acesso a um suprimento adequado de agua e um ambiente Umido, sendo indicado
o uso de roupas que permitam a refrigeracdo corpérea. No entanto, o
arrefecimento externo é menos eficaz nestes doentes, devido a insuficiente
capacidade de transferéncia de calor para a pele, presumivelmente devido a fraca
dilatacdo capilar (Brengelmann et al, 1981). Os individuos afetados devem
aprender a controlar a sua exposicdo ao calor, de modo a minimizar as suas
consequéncias. Visitas regulares a um médico otorrinolaringologista pode ser
necessario para a avaliacdo das vias aereas (Argwal & Gupta, 2012).

O tratamento de um paciente com DE é executado em varias fases,
dependendo do desenvolvimento craniofacial, exigindo, portanto, uma abordagem
abrangente e multidisciplinar. As diferentes modalidades de tratamento sao
ditadas pela manifestagdo do grau de hipodontia (Hobkirk & Brook, 1980) e das
maloclusdes resultantes. Inumeros relatos clinicos demonstraram a importancia do
tratamento protético dentario em pacientes com DE, tanto por razdes psicologicas
quanto psicossociais. O tratamento protético pode incluir préteses fixas,
removiveis ou proteses implantosuportadas (Priya et al., 2013).

10



Antony et al.(1991) e Zagarelli (1982) sugerem um tratamento com um
grupo multidisciplinar, formado por um médico pediatra, um odontopediatra, um
protesista, um dermatologista, um otorrinolaringologista, um fonoaudiélogo e um
psicologo. No caso da odontologia, cujo tratamento muitas vezes é bem complexo,
devemos buscar uma reabilitacdo mastigatéria, fonética, estética e,
principalmente, psicoldgica.

Harper & Trembath (2004), Palit & Inamadar (2006) e Paller & Mancini
(2006) descrevem que o tratamento baseia-se em banhos frios, ambiente fresco,
roupas leves e restricdo de excessos fisicos. Afirmam também, que visitas ao
dentista devem ser regulares, podendo haver intervengao dentaria, como préteses
ou implantes dentarios, para preservar a fungao e a estética. Colirios e irrigacdo
nasal sao citadas por Succi & Fontenelle (2009) e podem compensar a secrecao
glandular reduzida. Além disso, alguns procedimentos cosméticos podem
melhorar a aparéncia do paciente.

Cunha et al. (2001) relataram a reabilitacao por meio de préteses totais
em um paciente de trés anos de idade portador da DE. Os pacientes com essa
condicao geralmente sao timidos, retraidos e complexados pela aparéncia
anormal e a auséncia de dentes.

Davapanah et al.(1997) descreveram um caso clinico, no qual um
adolescente foi reabilitado com protese fixa parcial na maxila e uma overdenture
na mandibula, suportada por implantes osseointegrados.

Corréa et al. (1992) também relataram casos em que pacientes
receberam tratamento odontoldgico, incluindo ortodéntico, com a finalidade de
melhorar o posicionamento dentario, para posterior colocacdo de uma prétese
parcial removivel. Segundo o autor, as préteses devem ser controladas
periodicamente, sendo substituidas com o desenvolvimento dos maxilares.

Penarrocha-Diago et al.(2004) sugerem que a escolha do tipo de
tratamento odontolégico e de seu planejamento dependera de cada caso
isoladamente, podendo variar de instalacdo de préteses totais/ parciais,

fixas/removiveis ou overdentures. Em alguns casos em adultos, pode-se optar
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pela instalacdo de implantes, sejam eles dentarios ou zigomaticos. Porém, devido
a anormalidades anatémicas associadas aos dentes ou aos processos alveolares,
a reabilitacao protética e/ou implantoddntica geralmente € bastante complexa.

Recentemente, Ladda et al. (2013) relataram o caso de um paciente do
género masculino de oito anos de idade, com a queixa de falta de dentes desde a
infancia, causando dificuldade na mastigacao e fala. Foi mencionado que a
crianga era intolerante ao calor, preferindo ficar em ambiente frio, além da
auséncia de sudorese. A histéria da familia revelou que ele era o segundo filho
de pais com o casamento ndo consanguineos e nenhum dos outros membros ou
parentes tinham condi¢ao similar. A crianga apresentava pele estava seca, com
os pelos do corpo escassos. O exame extraoral revelou as caracteristicas tipicas
de displasia ectodérmica, como pouco cabelo no couro cabeludo, bossa frontal,
auséncia de sobrancelhas, perda dos cilios, hiperpigmentacao ao redor dos olhos
e da boca, nariz em sela e labios protuberantes. Além disso, apresentava altura
facial inferior diminuida, contribuindo para uma expressao facial senil. Para o
tratamento reabilitador foram confeccionadas préteses totais superior e inferior, o
que promoveu uma melhora nas condicdes funcionais e estéticas do paciente.

26 ACHADOS CLIiINICOS E MEDIDAS TERAPEUTICAS EM
ODONTOPEDIATRIA

Existe na literatura trabalhos que relatam os principais achados clinicos
em Odontopediatria. Ledn et al. (2008) relataram algumas caracteristicas da DE
observadas em pacientes na clinica odontopediatrica, tais como o aprofundamento
do seio nasal, depressdo da ponte nasal e diminuicdo da dimensado vertical
associado a anodontia total. Também foi verificada a proeminéncia frontal com
consequente “nariz em sela’, pele fina e seca, pelos escassos, labios

protuberantes e linfonodos palpaveis bilaterais, mas com aspecto de normalidade.
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Uma vez que o diagnéstico correto € realizado, o paciente deve ser
orientado sobre os possiveis tratamentos reabilitadores, sendo eles: préteses
parciais removiveis ou completas; tratamento ortodéntico; alteracdo estética dos
dentes presentes com resina composta; prétese fixa; implantes osseointegrados
(Ramos et al., 1995; Bergendal B, 2001; Machado et al., 2004). Além do
tratamento dentario, os pacientes e familiares devem ser encaminhados a um
aconselhamento genético (Ramos et al., 1995). Independente de qual a alternativa
de tratamento escolhida, ele deve ser multidisciplinar, para possibilitar a completa
reabilitacdo estética, funcional e psicolégica (Kupietzky & Houpt, 1995).

Nao ha uma idade certa para que seja iniciado o tratamento dentario,
mas Pigno et al. (1996) sugerem que as primeiras proteses devem ser fornecidas
antes da idade escolar do paciente. Um tratamento protético que tenha comecado
entre 0s 3 a 4 anos de idade, ajuda a normalizar a funcdo da mastigacdo e
musculos periorais e, consequentemente, o padrdao de crescimento dos 0SS0S
basais.

As proteses removiveis (proteses totais, proteses parciais ou
overdentures) sdao modalidades de tratamento mais frequentemente relatadas
como planejamento de escolha na infancia, porque estas podem ser facilmente
modificadas durante os periodos de crescimento (Pigno et al.,, 1996; Ramos et al.,
1995). Apesar das proteses serem alternativas mais simples, elas permitem o
estabelecimento de uma dieta diaria satisfatéria, ajudando, assim, a criagcdo de um
padréo alimentar ao longo da vida, em uma idade precoce (Kaull & Reddy, 2008).

Para um paciente adulto, portador da DE, os implantes
osseointegraveis podem ser um tratamento de escolha, porque o crescimento ja
se econtra estabilizado pela idade adulta e os implantes podem ser utilizados para
suportar, reter e estabilizar a prétese. Guckes et al. (2002) mostraram dados de
90% de estabilidade dos implantes em cirurgia, em um grupo de pacientes com
idade entre 13 a 69 de idade, portadores da DE. Embora a literatura descreva a
colocacédo de implantes tdo cedo, logo aos trés anos de idade (Guckes et al.,

2010), nao é recomendado colocar implantes em criangcas em crescimento como

13



uma pratica rotineira (especialmente na maxila) (Cronin et al., 1994). De acordo
com o guia da Fundacdo Nacional de Displasia Ectodérmica, os implantes séo
recomendados para a regiao anterior da mandibula em criancas mais velhas do
que a idade escolar (acima dos sete anos de idade) (Mascoutah, 2003). A
Conferéncia de Consenso em Implantodontia (1989) concluiu que os implantes
devem ser colocados apds o término do crescimento maximo da mandibula (15
anos de idade) (Tetsch et al., 1990). Cronin, et al. (1994) concluiram que o0s
implantes colocados ap6s os 15 anos de idade para as meninas e 18 anos para 0s
meninos, possibilitam um prognédstico mais previsivel.

Inimeros autores tém mencionado as possiveis consequéncias de
implantes orais colocados antes da maturacao dentaria e esquelética (Kramer et
al., 2007; Guckes et al., 1997, 2002). Experimentalmente, mostra-se que os
implantes colocados em porcos jovens se comportam semelhante aos dentes
anquilosados (Sennerby et al, 1993), resultando em problemas funcionais e
estéticos (Kramer et al., 2007). Os implantes ndo participam no processo de
crescimento, resultando em luxacdes imprevisiveis, exposi¢cao do implante devido
a reabsorcao éssea, limitacao do crescimento da mandibula e maxila.

Existem duas possibilidades reabilitadoras do paciente infantii com
anodontia: confecgdo de proteses totais ou instalagdo de implantes
osseointegrados, de acordo com a idade do paciente. No caso citado por Leon et
al. (2008), optou-se pela confec¢cdo de uma protese total, uma vez que o paciente
ainda estava em fase de crescimento, sendo contra-indicada a instalagcdo dos
implantes (Bergendal 2001; Acikgoz et al., 2007). Apesar de serem um tratamento
reabilitador satisfatorio, as proteses totais, sempre que necessario, devem ser
trocadas ou substituidas para acompanhar o desenvolvimento e crescimento
infantil.

Ainda em relacao a proposta de reabilitagdo estético-funcional, uma
opcédo é a realizacado de restauragdo direta com resina composta fotoativavel,
como relatado por Silveira et al. (2012), na busca pela devolugdo da forma

anatdmica de incisivo lateral e dos incisivos centrais condides, deixando-os com
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forma anatémica de incisivos centrais, melhorando assim o aspecto estético dos
mesmos. No caso relatados por esses autores em 2012, o0s espacos
correspondentes aos elementos nao formados (agenesia), optou-se pela

instalagéo de aparelho protético removivel superior e inferior.
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3 CONCLUSAO

E possivel concluir, por meio dos achados da literatura, que o correto
diagnéstico e o tratamento precoce dos sintomas da DEA sao fatores importantes
para melhorar as condi¢cées funcionais, estéticas e psicolégicas da crianca e do
adolescente, permitindo assim, bom desenvolvimento fisico, emocional e social. O
uso de proteses, quando corretamente indicadas, permite uma alimentacgéo,
fonacdo e estética mais adequadas. Cabe ao cirurgido-dentista a reabilitacao
dentaria, a qual, além de melhorar as funcbes mastigatorias e fonéticas, resgata a
autoestima e possibilita um melhor convivio social do paciente.

Mesmo sendo uma alteragao rara, o cirurgido-dentista clinico geral ou o
Odontopediatra deve estar preparado para reconhecer a DE, pois dentre os
achados mais comuns da sindrome, existe a hipodontia e a anodontia, que se
manifestam na boca.

Independente do material escolhido, a reabilitacdo adequada possibilita
a melhora das funcdes mastigatérias, fonoarticulares e, sobretudo, a estética,
contribuindo assim, para a elevacao da autoestima do paciente.
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