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Resumo
A Displasia ectodérmica é uma doença rara de origem congênita, caracterizada pelo comprometimento de 
estruturas derivadas do ectoderma. Os indivíduos portadores de Displasia ectodérmica apresentam como sinais 
clínicos: hipotricose, hipohidrose e anormalidades cranianas. As manifestações orais mais frequentes são a 
oligodontia ou anodontia, atraso na erupção e anomalias de formas dentárias, além de hipoplasia de esmalte e 
deficiência no desenvolvimento do processo alveolar. O objetivo neste artigo é relatar dois casos de displasia 
ectodérmica, enfatizando suas características clínicas e radiográficas, bem como suas principais implicações 
odontológicas. 
DESCRITORES: Displasia ectodérmica • Mutação • 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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Introdução

A Displasia ectodérmica é uma doença 
hereditária congênita que apresenta um 
extenso e complexo número de desordens 
definidas pelo desenvolvimento anormal 
de duas ou mais estruturas derivadas do 
ectoderma. No folheto ectodérmico, uma 
das três lâminas germinais presentes du-
rante o desenvolvimento embrionário dá 
origem ao sistema nervoso central e peri-
férico e a algumas estruturas como glân-
dulas sudoríparas, cabelos, unhas e es-
malte dentário (Lamartine1, 2003).

A Displasia ectodérmica mostra-se 
com características bastante heterogêne-
as, tanto nos aspectos clínicos quanto ge-
néticos. As formas mais frequentes são a 
hipohidrótica, também conhecida como 
Síndrome de Christ-Siemens-Touraine 
e a anidrótica ou Síndrome de Clouston 
(Bakri et al.2, 1995).

Os vários defeitos associados com a 
Displasia ectodérmica hipohidrótica são 
dependentes de uma mutação genética, 
geralmente ligada ao cromossomo X, se-
guido da forma autossômica menos seve-
ra (Clauss et al.3, 2008). É uma condição 
rara, afetando 1:100.000 nascimentos, dos 
quais 90% são do sexo masculino. Even-
tualmente, mães de crianças com Displa-
sia ectodérmica podem não apresentar a 
síndrome completa, mas por serem porta-
doras do gene causal, desenvolvem leves 
manifestações (Succi e Fontenelle4, 2009). 

Os pacientes afetados pela Displasia 
ectodérmica hipohidrótica apresentam 
secreção lacrimal reduzida e problemas 
na conjuntiva ocular, além de cataratas 
congênitas. Infecções respiratórias e gas-
trointestinais também podem ocorrer em 
função do desenvolvimento deficiente 
das glândulas mucosas. As manifestações 
orais incluem hiposalivação e disfagia, 
devido à redução das secreções salivares 
e faríngeas (Ruschel et al.5, 2008) e ausên-
cia parcial ou completa de dentes (hipo-
dontia e anodontia). Anomalias dentárias 
de forma também são muito comuns, en-
volvendo tanto a dentição decídua quanto 
a permanente (Dall’Oca et al.6, 2008), po-
dendo afetar a estética e o convívio social 
do indivíduo (Ahmed e Yazdanie7, 2006).  
Na apresentação completa da síndrome, 

observa-se também a presença de rugas 
frontais, nariz em sela, orelhas grandes, tí-
bia proeminente e pele seca (Succi e Fon-
tenelle4, 2009).

Na literatura, já foi relatado um caso 
de Displasia ectodérmica hipo-hidrótica 
no qual não foram verificadas alterações 
dentárias. Foi observado apenas o resse-
camento de pele, diminuição da espes-
sura das unhas, cabelos e pelos finos e 
hiperceratose palmo-plantar (George e 
Escobar8, 1984). 

Tais alterações, quando associadas a 
outras malformações, compõem as cha-
madas síndromes de displasia ectodérmi-
ca, como a síndrome EEC (esclerodactilia, 
displasia ectodérmica e lábio e/ou palato 
fendido), síndrome de Rapp-Hodgkin e a 
síndrome CHAND, principais diagnósti-
cos diferenciais da síndrome relatada (Pi-
nheiro e Freire-Maia9, 1994).

O tratamento para Displasia ectodér-
mica consiste em fornecer uma melhor 
condição de vida ao paciente. Banho 
frio, ambiente fresco, uso de roupas leves 
e restrição ao esforço físico compõem o 
tratamento básico. Visitas regulares ao 
dentista são necessárias para intervenções 
como colocação de próteses ou implantes 
dentários, no intuito de preservar a função 
e a estética. O uso de colírio e irrigação 
nasal podem compensar a diminuição da 
secreção das glândulas envolvidas (Succi 
e Fontenelle4, 2009).

O objetivo neste artigo é relatar dois 
casos de Displasia ectodérmica, enfati-
zando suas características clínicas e ra-
diográficas, e discutir as principais im-
plicações odontológicas associadas a tais 
indivíduos. 

Relato de casos

Paciente do sexo feminino, três anos 
de idade, compareceu a uma instituição 
de ensino superior para realização de uma 
radiografia panorâmica que tinha por fi-
nalidade a avaliação de ausências dentá-
rias. Ao exame clínico intraoral observou-
se ausência de todos os dentes decíduos; 
ao exame físico extraoral foi visto que a 
paciente apresentava cabelos esparsos, 
ausência de pelos nos braços e pernas, 
sobrancelhas ralas e hipertelorismo ocular 
(Figura 1). 
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Ao exame da radiografia panorâmica 
foi possível observar a presença de ape-
nas dez dentes permanentes em formação 
(Figura 2), com alterações de forma nos 
dentes caninos.

Filha de pais não consanguíneos, com 
uma irmã sem alteração e sem quadro se-
melhante entre os familiares. O diagnós-
tico foi feito pelo pediatra, o qual acom-
panha a paciente para tratar as alterações 
sistêmicas. A paciente foi encaminhada 
ao serviço de Odontopediatria da facul-
dade para acompanhamento e tratamento 
das manifestações odontológicas.

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

Figura 2 – �Radiografia panorâmica convencio-
nal. Observamos múltiplas ausên-
cias dentárias. 

Figura 3 – �Vista frontal: Observa-se a fronte 
proeminente, hipertelorismo ocu-
lar, hipotricose, além de cabelos 
finos e ralos.

Figura 4 – 
Radiografia 
panorâmica 
convencional. 
Observam-
se múltiplas 
ausências 
dentárias. 

Discussão 

Pelo fato da Displasia ectodérmica 
apresentar uma variedade de manifesta-
ções, observa-se ampla diversidade de 
sinais clínicos associados a tal desordem 
genética. Essa anomalia atinge diferentes 
órgãos originários do folheto embrionário 
ectodérmico, como pele, dentes, unhas, 
pelos, além das glândulas sudoríparas, se-
báceas e salivares (Lamartine1, 2003). 

Indivíduos portadores de Displasia 



Neves FS
Ladeira DBS
Nery LR
Neves EG
Almeida SM

Displasia 
ectodérmica: 
relato de dois 
casos clínicos

•• 197 ••

Revista de 
Odontologia da 
Universidade 
Cidade de São 
Paulo 
2011; 23(2): 
194-9, mai-ago

ISSN 1983-5183

ectodérmica hipo-hidrótica apresentam 
como sinais clínicos: hipotricose, hipo-
hidrose e anormalidades cranianas, to-
das observadas nos casos descritos. Esses 
indivíduos frequentemente exibem uma 
face menor que o padrão de normalidade 
devido à fronte proeminente, além de de-
pressão da ponte nasal e lábios afinados. 
Possuem ainda pele macia, seca e fina, 
devido à ausência de glândulas sudorípa-
ras. Podem ainda apresentar, hipercerato-
se nos pés e nas mão (Abadi e Herren10, 
2001).

As manifestações orais mais frequentes 
são a oligodontia ou anodontia, atraso na 
erupção dental, alteração de forma das 
unidades dentárias, hipoplasia de esmal-
te e deficiência no desenvolvimento do 
processo alveolar (Kargul et al.11, 2001). 
A hiposalivação pode estar presente, devi-
do a alterações no funcionamento normal 
das glândulas salivares (Sarmento et al.12, 
2006). 

Para ambos os casos descritos, ob-
serva-se que as características clínicas e 
radiográficas são compatíveis com os re-
latos encontrados na literatura. Portanto, 
com bases em tais características, pode-se 
sugerir o diagnóstico dos dois casos apre-
sentados como Displasia ectodérmica 
hipohidrótica, porém para se concluir o 
diagnóstico, os pacientes foram encami-
nhados para realização de um estudo ge-
nético. 

Tanto na dentição decídua quanto na 
permanente, observa-se a presença de 
dentes conoídes, que é uma característi-
ca dessa anomalia. Os molares decíduos, 
sem o sucessor permanente, tendem a 
anquilosar (McDonald e Avery13, 1986). 
Para o segundo caso descrito neste arti-
go, observa-se a permanência prolongada 
sem o sucessor permanente da unidade 
primeiro molar decíduo inferior esquerdo, 
sugerindo um quadro de anquilose.

As agenesias extensas são raras na den-
tição decídua. Entretanto, nos indivíduos 
portadores de Displasia ectodérmica hipo-
hidrótica este fato é evidente. No primeiro 
caso clínico citado neste artigo, pode-se 
observar tal alteração.  

Na maioria das crianças, a imagem ra-
diográfica de todos os dentes permanentes 
em formação, pode ser observada em ra-

diografias a partir dos cinco anos de ida-
de. A mineralização tardia dos dentes está 
associada à oligodontia, uma vez que o 
atraso na mineralização dentária aumen-
ta quanto maior o número de dentes au-
sentes (Yavuz et al.14, 2006). Portanto, é 
possível que no primeiro caso a ausência 
dentária possa estar superestimada devi-
do à pouca idade da paciente, estando os 
dentes permanentes em estágio de mine-
ralização tardia.  

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

A reabilitação oral dos indivíduos por-
tadores de Displasia ectodérmica hipo-
-hidrótica, que apresentam ausências 
dentárias, é um desafio devido à neces-
sidade de uma abordagem multidiscipli-
nar. O tratamento reabilitador protético 
é uma opção para esses indivíduos, que 
consiste na instalação de próteses totais/
parciais, fixas/removíveis ou overdentu-
res. Em indivíduos o tratamento conser-
vador nos quais não é favorável, pode-se 
optar pela instalação de implantes, sejam 
eles dentários ou zigomáticos. A escolha 
do tipo de tratamento e de seu planeja-
mento dependerá de cada caso isolada-
mente (Peñarrocha-Diago et al.15, 2004). 
Contudo, devido a anormalidades anatô-
micas associadas aos dentes ou aos pro-
cessos alveolares, a reabilitação protética 
e/ou implantodôntica pode ser bastante 
complexa. Considerações adicionais com 
relação à idade do paciente, estágio de 
crescimento, deficiências anatômicas pre-
sentes associadas à perda dentária, tecido 
mole deficiente, existência de dentição 
malformada, diastemas severos e o estado 
psicológico devem ser levadas em conta  
(Sclar et al.16, 2009). Em pacientes muito 
jovens, como os relatados neste artigo, 
o tratamento consiste na instalação de 
próteses convencionais, na instrução de 
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higiene oral e aplicação tópica de flúor, 
pois nesses indivíduos o fluxo salivar pode 
estar reduzido.

Os pacientes foram encaminhados ao 
serviço de Odontopediatria da faculdade 
para acompanhamento e tratamento das 
manifestações odontológicas. No presen-
te momento os pacientes estão sob trata-
mento reabilitador protético, por meio de 
próteses provisórias.

Manifestações clínicas da Displasia ec-
todérmica causam diversos problemas de 
ordem social e psicológica aos indivíduos 
afetados. O tratamento odontológico em 
indivíduos portadores da Displasia ecto-

dérmica pode causar profundo impacto. 
Na literatura têm-se pesquisas que de-
monstram benefícios acerca da Odonto-
logia corretiva com relação à autoestima 
e bem-estar desses indivíduos. Portanto, 
é de extrema importância a interação do 
cirurgião-dentista com profissionais de 
outras áreas da saúde, como psicólogos, 
médicos e nutricionistas, para uma reabi-
litação completa não só da estética e da 
função, mas também dos aspectos psi-
cológicos. A amplitude de sinais clínicos 
que o portador de Displasia ectodérmica 
apresenta justifica a inter-relação com to-
dos os profissionais envolvidos na área da 
saúde. 
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