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REsumo

A Displasia ectodérmica &€ uma doenga rara de origem congenita, caracterizada pelo comprometimento de
estruturas derivadas do ectoderma. Os individuos portadores de Displasia ectodérmica apresentam como sinais
clinicos: hipotricose, hipohidrose e anormalidades cranianas. As manifestacbes orais mais frequentes sao a
oligodontia ou anodontia, atraso na erupgao e anomalias de formas dentarias, além de hipoplasia de esmalte e
deficiencia no desenvolvimento do processo alveolar. O objetivo neste artigo € relatar dois casos de displasia
ectodérmica, enfatizando suas caracteristicas clinicas e radiograficas, bem como suas principais implicagoes
odontologicas.

DESCRITORES: Displasia ectodérmica ® Mutagao ¢ Genética.

ABSTRACT

The ectodermal dysplasia is a rare congenital disease characterized by the involvement of structures derived
from ectoderm. Individuals who have ectodermal dysplasia have the following clinical signs: hypotrichosis,
hypohidrosis and cranial abnormalities. The most common oral lesions are oligodontia or anodontia, delayed
eruption and morphologic abnormality, as well as enamel hypoplasia and deficiency in the development of
the alveolar process. The aim of this article is to report two cases of dysplasia, emphasizing their clinical and
radiographic features, as well as their main dental implications.

DESCRIPTORES: Dysplasia, ectodermal ¢ Mutation ® Genetic.
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INTRODUGAO

A Displasia ectodérmica & uma doenga
hereditaria congénita que apresenta um
extenso e complexo niimero de desordens
definidas pelo desenvolvimento anormal
de duas ou mais estruturas derivadas do
ectoderma. No folheto ectodérmico, uma
das trés laminas germinais presentes du-
rante o desenvolvimento embrionario da
origem ao sistema nervoso central e peri-
ferico e a algumas estruturas como glan-
dulas sudoriparas, cabelos, unhas e es-
malte dentario (Lamartine’, 2003).

A Displasia ectodérmica mostra-se
com caracteristicas bastante heterogene-
as, tanto nos aspectos clinicos quanto ge-
néticos. As formas mais frequentes sao a
hipohidrotica, também conhecida como
Sindrome de Christ-Siemens-Touraine
e a anidrotica ou Sindrome de Clouston
(Bakri et al.?, 1995).

Os varios defeitos associados com a
Displasia ectodérmica hipohidrotica sao
dependentes de uma mutacao genética,
geralmente ligada ao cromossomo X, se-
guido da forma autossomica menos seve-
ra (Clauss et al.>, 2008). E uma condicao
rara, afetando 1:100.000 nascimentos, dos
quais 90% sao do sexo masculino. Even-
tualmente, maes de criancas com Displa-
sia ectodérmica podem nao apresentar a
sindrome completa, mas por serem porta-
doras do gene causal, desenvolvem leves
manifestacoes (Succi e Fontenelle*, 2009).

Os pacientes afetados pela Displasia
ectodérmica hipohidrotica apresentam
secrecao lacrimal reduzida e problemas
na conjuntiva ocular, aléem de cataratas
congenitas. Infeccoes respiratorias e gas-
trointestinais também podem ocorrer em
funcao do desenvolvimento deficiente
das glandulas mucosas. As manifestacoes
orais incluem hiposalivacao e disfagia,
devido a reducao das secrecoes salivares
e faringeas (Ruschel et al.®, 2008) e ausen-
cia parcial ou completa de dentes (hipo-
dontia e anodontia). Anomalias dentarias
de forma também sao muito comuns, en-
volvendo tanto a denticao decidua quanto
a permanente (Dall’Oca et al.®, 2008), po-
dendo afetar a estética e o convivio social
do individuo (Ahmed e Yazdanie’, 2006).
Na apresentagao completa da sindrome,
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observa-se também a presenca de rugas
frontais, nariz em sela, orelhas grandes, ti-
bia proeminente e pele seca (Succi e Fon-
tenelle*, 2009).

Na literatura, ja foi relatado um caso
de Displasia ectodérmica hipo-hidrotica
no qual nao foram verificadas alteragoes
dentarias. Foi observado apenas o resse-
camento de pele, diminuicao da espes-
sura das unhas, cabelos e pelos finos e
hiperceratose palmo-plantar (George e
Escobar?, 1984).

Tais alteragbes, quando associadas a
outras malformacdes, compdem as cha-
madas sindromes de displasia ectodérmi-
ca, como a sindrome EEC (esclerodactilia,
displasia ectodérmica e labio e/ou palato
fendido), sindrome de Rapp-Hodgkin e a
sindrome CHAND, principais diagnosti-
cos diferenciais da sindrome relatada (Pi-
nheiro e Freire-Maia®, 1994).

O tratamento para Displasia ectodeér-
mica consiste em fornecer uma melhor
condicao de vida ao paciente. Banho
frio, ambiente fresco, uso de roupas leves
e restricao ao esforco fisico compdem o
tratamento basico. Visitas regulares ao
dentista sao necessarias para intervencoes
como colocagao de proteses ou implantes
dentarios, no intuito de preservar a fungao
e a estéetica. O uso de colirio e irrigacao
nasal podem compensar a diminuicao da
secrecao das glandulas envolvidas (Succi
e Fontenelle*, 2009).

O objetivo neste artigo & relatar dois
casos de Displasia ectodérmica, enfati-
zando suas caracteristicas clinicas e ra-
diograficas, e discutir as principais im-
plicacdes odontologicas associadas a tais
individuos.

RELATO DE CASOS

Paciente do sexo feminino, trés anos
de idade, compareceu a uma instituicao
de ensino superior para realizagcao de uma
radiografia panoramica que tinha por fi-
nalidade a avaliacao de auséncias denta-
rias. Ao exame clinico intraoral observou-
se ausencia de todos os dentes deciduos;
ao exame fisico extraoral foi visto que a
paciente apresentava cabelos esparsos,
ausencia de pelos nos bracos e pernas,
sobrancelhas ralas e hipertelorismo ocular
(Figura 1).
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Ao exame da radiografia panoramica
foi possivel observar a presenca de ape-
nas dez dentes permanentes em formagao
(Figura 2), com alteragbes de forma nos
dentes caninos.

Filha de pais nao consanguineos, com
uma irma sem alteracao e sem quadro se-
melhante entre os familiares. O diagnos-
tico foi feito pelo pediatra, o qual acom-
panha a paciente para tratar as alteracoes
sistemicas. A paciente foi encaminhada
ao servico de Odontopediatria da facul-
dade para acompanhamento e tratamento
das manifestacbes odontologicas.

Figura 1 — (a) - Vista frontal; (b) - Vista poste-
rior: Observamos cabelos esparsos,
sobrancelhas ralas e hipertelorismo
ocular.

DiscussAo

Pelo fato da Displasia ectodérmica
apresentar uma variedade de manifesta-
coes, observa-se ampla diversidade de
sinais clinicos associados a tal desordem
genética. Essa anomalia atinge diferentes
orgaos originarios do folheto embrionario
ectodérmico, como pele, dentes, unhas,
pelos, alem das glandulas sudoriparas, se-
baceas e salivares (Lamartine', 2003).

Individuos portadores de Displasia

Figura 2 — Radiografia panoramica convencio-
nal. Observamos multiplas ausén-
cias dentarias.

l _

Figura 3 - Vista frontal: Observa-se a fronte
proeminente, hipertelorismo ocu-
lar, hipotricose, além de cabelos
finos e ralos.
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Figura 4 -
Radiografia
panoramica
convencional.
Observam-

~ se multiplas
auséncias
dentarias.



ectodérmica hipo-hidrotica apresentam
como sinais clinicos: hipotricose, hipo-
hidrose e anormalidades cranianas, to-
das observadas nos casos descritos. Esses
individuos frequentemente exibem uma
face menor que o padrao de normalidade
devido a fronte proeminente, aléem de de-
pressao da ponte nasal e labios afinados.
Possuem ainda pele macia, seca e fina,
devido a ausencia de glandulas sudoripa-
ras. Podem ainda apresentar, hipercerato-
se nos pés e nas mao (Abadi e Herren'®,
2001).

As manifestacbes orais mais frequentes
sao a oligodontia ou anodontia, atraso na
erupcao dental, alteracao de forma das
unidades dentarias, hipoplasia de esmal-
te e deficiencia no desenvolvimento do
processo alveolar (Kargul et al.'', 2001).
A hiposalivacao pode estar presente, devi-
do a alteracdes no funcionamento normal
das glandulas salivares (Sarmento et al."?,
2006).

Para ambos os casos descritos, ob-
serva-se que as caracteristicas clinicas e
radiograficas sao compativeis com os re-
latos encontrados na literatura. Portanto,
com bases em tais caracteristicas, pode-se
sugerir o diagnostico dos dois casos apre-
sentados como Displasia ectodérmica
hipohidrotica, poréem para se concluir o
diagnostico, os pacientes foram encami-
nhados para realizacao de um estudo ge-
nético.

Tanto na denticao decidua quanto na
permanente, observa-se a presenca de
dentes conoides, que & uma caracteristi-
ca dessa anomalia. Os molares deciduos,
sem o sucessor permanente, tendem a
anquilosar (McDonald e Avery's, 1986).
Para o segundo caso descrito neste arti-
go, observa-se a permanéencia prolongada
sem o sucessor permanente da unidade
primeiro molar deciduo inferior esquerdo,
sugerindo um quadro de anquilose.

As agenesias extensas sao raras na den-
ticao decidua. Entretanto, nos individuos
portadores de Displasia ectodérmica hipo-
hidrotica este fato & evidente. No primeiro
caso clinico citado neste artigo, pode-se
observar tal alteracao.

Na maioria das criangas, a imagem ra-
diografica de todos os dentes permanentes
em formagao, pode ser observada em ra-
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diografias a partir dos cinco anos de ida-
de. A mineralizacao tardia dos dentes esta
associada a oligodontia, uma vez que o
atraso na mineralizacao dentaria aumen-
ta quanto maior o numero de dentes au-
sentes (Yavuz et al.'*, 2006). Portanto, &
possivel que no primeiro caso a ausencia
dentaria possa estar superestimada devi-
do a pouca idade da paciente, estando os
dentes permanentes em estagio de mine-
ralizacao tardia.

O deficiente desenvolvimento radicu-
lar dos dentes pode ser associado ao fato
de essa sindrome estar relacionada ao
comprometimento das estruturas de ori-
gem ectodérmica. Deve-se salientar que
as estruturas radiculares sao guiadas pela
bainha epitelial de Hertwig, que deter-
mina a forma, o tamanho e o numero de
raizes dos dentes (Ruschel et al.5, 2008).
Assim, essa associagao poderia ser esta-
belecida, poréem mais estudos genéticos e
moleculares sao necessarios.

A reabilitacao oral dos individuos por-
tadores de Displasia ectodérmica hipo-
-hidrbtica, que apresentam auséncias
dentarias, & um desafio devido a neces-
sidade de uma abordagem multidiscipli-
nar. O tratamento reabilitador protético
€ uma opgao para esses individuos, que
consiste na instalacao de proteses totais/
parciais, fixas/removiveis ou overdentu-
res. Em individuos o tratamento conser-
vador nos quais nao é favoravel, pode-se
optar pela instalacao de implantes, sejam
eles dentarios ou zigomaticos. A escolha
do tipo de tratamento e de seu planeja-
mento dependera de cada caso isolada-
mente (Peharrocha-Diago et al.’>, 2004).
Contudo, devido a anormalidades anato-
micas associadas aos dentes ou aos pro-
cessos alveolares, a reabilitagao protética
e/ou implantodontica pode ser bastante
complexa. Consideragbes adicionais com
relacdo a idade do paciente, estagio de
crescimento, deficiencias anatdmicas pre-
sentes associadas a perda dentaria, tecido
mole deficiente, existencia de denticao
malformada, diastemas severos e o estado
psicologico devem ser levadas em conta
(Sclar et al.'®, 2009). Em pacientes muito
jovens, como os relatados neste artigo,
o tratamento consiste na instalacao de
proteses convencionais, na instrucao de
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higiene oral e aplicagao topica de fluor,
pois nesses individuos o fluxo salivar pode
estar reduzido.

Os pacientes foram encaminhados ao
servico de Odontopediatria da faculdade
para acompanhamento e tratamento das
manifestacdes odontologicas. No presen-
te momento os pacientes estao sob trata-
mento reabilitador protético, por meio de
proteses provisorias.

Manifestagoes clinicas da Displasia ec-
todérmica causam diversos problemas de
ordem social e psicologica aos individuos
afetados. O tratamento odontologico em
individuos portadores da Displasia ecto-

dérmica pode causar profundo impacto.
Na literatura téem-se pesquisas que de-
monstram beneficios acerca da Odonto-
logia corretiva com relagao a autoestima
e bem-estar desses individuos. Portanto,
é de extrema importancia a interacao do
cirurgiao-dentista com profissionais de
outras areas da satide, como psicologos,
médicos e nutricionistas, para uma reabi-
litacao completa nao so da estética e da
funcao, mas também dos aspectos psi-
cologicos. A amplitude de sinais clinicos
que o portador de Displasia ectodérmica
apresenta justifica a inter-relacao com to-
dos os profissionais envolvidos na area da
salde.
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