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RESUMO

A displasia ectodérmica € uma doenca que engloba um conjunto de sindromes
hereditarias, uma desordem genética associada ao cromossomo X. Ocorrem
defeitos, originados do ectoderma, de um ou mais tecidos durante a embriogénese,
como: pelos, unhas, dentes e pele. Dentre as alteracbes dentais deciduas e
permanentes, as de numero e forma sdo comuns, causando disfuncédo e estética
desagradavel. Foi realizado um caso clinico de um paciente que se apresentou,
portando a doenca, para tratamento odontolégico na policlinica Getulio Vargas: sexo
masculino, 10 anos de idade, leucoderma, com presenca de cabelo e sobrancelhas
finas, dentes coOnicos, auséncia de germes permanentes e pele seca.A crianca
apresenta histérico familiar de mée e avo materna diagnosticadas com displasia
ectodérmica (DE). Foi realizada a revisdo da literatura e discussdo da etiologia e
tratamento para o caso clinico. Conclui-se que, apds o atendimento e reabilitacédo
protética da crianca, houve uma grande melhoria na qualidade de vida e satisfacao.
Ele deve ser acompanhado e controlado semestralmente pela equipe de ortodontia
da policlinica Getalio Vargas UNIUBE, para avaliagdo das estruturas Osseas e
dentes, realizando a ativagdo dos expansores e grampos, bem como as
restauracdes para melhor funcdo e estética. Posteriormente deve ser realizada a
instalacdo de implantesosseointegrados como tratamento reabilitador definitivo,

melhorando ainda mais as condi¢cdes bucais do mesmo.

Palavras-chave: Displasia ectodérmica. Sindrome. Anadontia. Tratamento.



ABSTRACT

Ectodermal dysplasia is a disease that encompasses a set of hereditary syndromes,
a genetic disorder associated with the X chromosome. Defects of one or more
tissues, originating from the ectoderm, occur during embryogenesis, such as: hair,
nails, teeth and skin. Among deciduous and permanent dental alterations, number
and shape are common, causing dysfunction and unpleasant esthetics. It was carried
out a clinical case of a patient who presented, carrying the disease, for dental
treatment in Getulio Vargas polyclinic: male, 10 years old, leucoderma, with presence
of hair and thin eyebrows, conical teeth, absence of permanent germs and skin. The
child presents a family history of mother and maternal grandmother diagnosed with
ectodermal dysplasia. The literature review and discussion of the etiology and
treatment for the clinical case were made. It was concluded that after the care and
prosthetic rehabilitation of the child, there was a great improvement in the quality of
life and satisfaction of the child.The patient should has monitoring and control,
provided biannuallyby the orthodontic team of UNIUBEGetulio Vargas polyclinic, for
the evaluation of the bone structures and teeth, performing the activation of the
expanders and clamps, as well as the restorations for better function and esthetics.
Subsequently, the installation of osseointegrated implants should be performed as a
definitive rehabilitative treatment, further improving the buccal conditions of the

same.

Keywords: Ectodermal dysplasia. Syndrome. Anadontia. Treatment.
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1 INTRODUCAO

A displasia ectodérmica (DE) compreende um grande grupo heterogéneo
de disturbios hereditarios; no caso, de mae para filho. Sdo definidos por defeitos
primarios no desenvolvimento de dois ou mais tecidos derivados do ectoderma
embrionério (JAIN, P. et al.,, 2017). Estudos mostram que os genes WNT10A ou
WNT10B foram encontrados em pacientes com sindrome de displasia ectodérmica.
Foi realizado um estudo com 90 pessoas e cerca de 40% dos pacientes tinham uma
mutacao faltante. A mutacdo do gene WNT10A € maior em pacientes com agenesia
dentéria, que se assemelha com a hipodontia (MUES, G. et al., 2014).

A prevaléncia na populacéo varia de 1:10.000 a 1:100.000 nascimentos com
pessoas portando a sindrome DE e a propor¢ado entre 0os sexos € de cinco homens
para uma mulher (SANTOS FERREIRA, C. et al., 2012).

A displasia ectodérmica corresponde a um grupo de doencas que provocam
alteracdes na camada externa de células do embrido humano (ectoderma) durante
seu desenvolvimento, comprometendo todos os tecidos que esta forma, como: pele,
unhas, dentes e pelos; além das glandulas sudoriparas, sebaceas, lacrimais,
mucosas e salivares. Por interferir nas glandulas salivares e mucosas, o fluxo salivar
pode ser reduzido e ha auséncia parcial de dentes; e aqueles presentes na boca se
apresentam em cone, principalmente os caninos e os incisivos. O crescimento do
0sso alveolar ocorre em resposta a erupcao dental; uma vez que ndo ha a erupgéao
pela falta dos germes dentarios permanentes na displasia ectodérmica, 0 0SSO
adapta-se e remodela-se de acordo com a necessidade dentaria, reabsorvendo
guando os dentes sdo perdidos, além da perda da dimenséo vertical de ocluséo, o
gue acarreta em um aspecto de pessoa mais velha (CASTILHOS RUSCHEL, H. et
al., 2008).

Um exemplo de tratamento odontoldgico para paciente com DE foi a utilizacao
de prétese para substituir os dentes faltantes, com a utilizacdo de dois minis
implantes, na arcada inferior, para sustentar ou permitir que a prétese tenha mais
retencdo. Além disso, os dentes anteriores foram restaurados com resina composta.

As proteses foram adaptadas e a paciente tem um acompanhamento com



profissionais por estar em desenvolvimento. Tal técnica é considerada invasiva, uma
vez que o paciente esta em fase de desenvolvimento; porém, com tal retencdo, o

paciente apresenta melhora na fala, mastigacéo e estética (MELLO, B. et al., 2015).

As Displasias Ectodérmicas podem ser classificadas de acordo com a
producdo de suor, em duas formas: hidrética, em que h& producdo de suor; e
hipoidrética, em que a producado de suor € reduzida ou ausente. Na forma hidrética,
as principais alteracbes encontradas sao: unhas distréficas, pelos escassos e
anomalias dentarias, ndo havendo, entretanto, comprometimento das glandulas
sudoriparas e sebaceas (SANTOS FERREIRA, C. et al., 2012).

Héa ocorréncia de perda de dimensao vertical de oclusdo — devido a auséncia
de elementos dentérios - associada a presenca de discretas fissuras ao redor da
boca e olhos, o que determina uma aparéncia de senilidade — o que pode ser
melhorado com a utilizacdo da prétese durante o tratamento. A reducdo ou auséncia
da lamina dental leva os incisivos e caninos a apresentarem forma de cone e a
utilizacdo de facetas diretas pode ser uma escolha de tratamento (SANTOS
FERREIRA, C. et al., 2012).

O impacto que a fisionomia do portador da displasia ectodérmica (DE) tem na
sua vida é perceptivel. A protuberancia frontal e da maxila sdo subdesenvolvidas; os
pacientes sdo suscetiveis a dermatites na pele, pele seca e escamosa, resultado do
subdesenvolvimento das glandulas sudoriparas e sebaceas. Podem apresentar
hipodontia total ou parcial. O desenvolvimento mental e sexual é geralmente normal
(RAMIREZ, M. et al., 2016)

As criancas afetadas por essa condicdo necessitam de um tratamento
multidisciplinar. O enfoque no presente trabalho € o tratamento odontolégico; mas os
danos psicologicos nos individuos portadores da DE sao consideraveis, por
possuirem caracteristicas diferentes das outras pessoas: como a auséncia congénita
de dentes deciduos, permanentes e germes dentarios. Aléem da dificuldade de
mastigacdo, ha discordancia estética e dificuldade na fala, o que leva a implicagéo
de tratamento fonoaudiélogo. O tratamento odontologico satisfatorio permite o

restabelecimento da funcdo mastigatoria, fonética e estética, bem como uma
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melhora na autoestima e no bem-estar social do paciente e o Unico tratamento

efetivo desses pacientes € o tratamento odontolégico (JAIN, N. et al., 2012).
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2. PROPOSICAO

Considerando o efeito que a sindrome da displasia ectodérmica pode afetar a
vida de uma pessoa, tanto em relacdo a estética, fala e mastigacéo, este trabalho
tem como proposta, planejar e proporcionar tratamento para paciente com
hipodontia devido & doenca hereditaria, visando melhorar sua qualidade de vida e

sua satisfacao pessoal.
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3. MATERIAIS E METODOS — RELATO DO CASO CLINICO

3.1 SITUACAO CLINICA INICIAL

Paciente do sexo masculino, 10 anos de idade, foi encaminhado para a clinica
odontoldgica da Universidade de Uberaba, em Uberaba, Minas Gerais. Referente a
situacdo inicial, o paciente constava de: caninos superiores permanentes afunilados
e coroa clinica pequena, com risogénese incompleta; os segundos pré-molares e
primeiros molares permanentes inferiores e superiores, de ambos os lados,
presentes, com coroa clinica pequena e 4pices abertos. Ha presenca de segundos
molares superiores e inferiores, lado direito erupcionados e lado esquerdo inclusos.
N&o ha mais presenca de outros dentes e germes dentarios. O paciente estava

utilizando mantenedores de espaco superiores e inferiores com expansores de

maxila e mandibula, respectivamente.

Figura 1: Mantenedor de espaco superior e inferior

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017.
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Figura 3: Radiografia Panoramica

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017.

A queixa principal apresentada pelo paciente era: "Me incomoda a forma e a
cor dos meus caninos; e ter que passar “Corega” no meu aparelho de cima, porque
‘toda hora cai". Os mantenedores de espaco com expansores, que estavam sendo
utilizados, foram confeccionados por uma cirurgid dentista que acompanhava o
paciente antes. Durante o exame extra oral, notou-se pele seca e com manchas; e
sobrancelhas com poucos pelos, apesar de apesentar bastante cabelo no couro
cabeludo.

De acordo com a anamnese, 0 paciente era o primeiro filho de pais néo
consanguineos, pai saudavel e mae apresentando diagnéstico de displasia
ectodérmica. Segundo relato, na familia materna h& individuos com displasia
ectodérmica a partir da bisave. Abaixo sera citado o que foi realizado durante o

tratamento.

3.2 CONFECCAO DE FACETAS DIRETAS

Para a confeccdo de facetas ndo foi possivel a realizagdo do isolamento
absoluto; entéo, foi realizado um isolamento relativo com algodao e gaze. Fez-se o
uso do acido fosférico 37%, por 30 segundos, depois houve enxague por mais 30
segundos. Referente ao sistema adesivo (Scotch Bond) foram realizadas duas
camadas de primer de modo ativo, uma camada de adesivo e depois 0 adesivo foi
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polimerizado. Apos isso, houve incrementos de resina A3 para uma melhor anatomia

dos caninos. Por ultimo, acabamento e polimento.

Figura 5: Sistema adesivo convencional de 3 passos. Antes e depois das facetas diretas.

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017.

3.3 MOLDAGEM DOS ARCOS

Foi realizada a moldagem total superior e inferior, maxila e mandibula,
respectivamente, com material de moldagem hidrocol6ide irreversivel: alginato
“hydrogum - Zhermack”. Foram dadas instru¢cées ao paciente para que durante os 4
minutos de presa, ele ficasse calmo e com respiragdo constante. Foram levadas a
cavidade bucal as moldeiras totais de plastico numero 5, ambas esterilizadas. Apds
a moldagem, vazou-se gesso Herostone rosa tipo IV “Coltene”, retirou-se os
modelos prontos da moldeira apés 1 hora; depois foram recortados 0s excessos de

gesso.

Figura 7: moldagem total interior e superior

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017



15

3.4 MONTAGEM DOS MODELOS EM ARTICULADOR SEMI AJUSTAVEL

Foi realizada a montagem do arco facial, para registrar a posicdo espacial da
arcada superior do paciente em relacdo a base do cranio e do eixo de rotacao
condilar, para transferir ao articulador. Primeiro tirou-se o registro da oclusal dos
dentes superiores: posteriores presentes e dos caninos com godiva — material de
moldagem termoplastico - no garfo com 4 pontos, 2 posteriores e 2 anteriores. A
oclusdo é apanhada com a mordida em maxima na cera 7, assim estabelecendo a
relacdo maxilo mandibular, para ndo ter interferéncias e contatos prematuros na
adaptacdo da protese no paciente. Na montagem no articulador (ART), o modelo
superior foi adaptado no arco facial e fixado ao ART com gesso tipo Il branco, e o

modelo inferior foi adaptado de acordo com o registro de mordida na cera 7 ao

superior e fixado no ART com gesso branco.

Figura 8: Relagdo maxilomandibular e modelos montados em Articulador Semi Ajustavel

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017.

3.5 CONFECGCAO DOS GRAMPOS ORTODONTICOS

A protese foi planejada para obter retencdo nos dentes posteriores presentes
na cavidade bucal a partir de grampos ortoddnticos; para os segundos pré-molares
foram feitos grampos circunferenciais simples com fio de ago ortoddntico 0.8 e nos
primeiros molares, grampos de Adams com fio 0.7, assim oferecendo retencéo para

gue o paciente ndo necessite da utilizagdo de “Corega” - que o incomodava.



16

Figura 10: grampos ortoddnticos vista axial e vista lateral.

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017.

3.6 CONSTRUCAO DA BASE DE PROVA E PLANO DE CERA.

As bases de prova foram executadas com resina acrilica transparente,
adaptadas nos modelos, para determinar a altura da sela acrilica que estara
presente na vestibular do osso alveolar anterossuperior para estimular formacao
0sseas e ajustar os roletes de cera 7 para determinar a inclinacdo dos dentes. Os
dentes foram escolhidos de acordo com a cor e tamanho dos dentes naturais

restaurados e com aprovagao do paciente (A2 anterior e A3 posterior).

Figura 11: bases de prova com roletes e dentes de estoque.

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017
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3.7 SELECAO E MONTAGEM DOS DENTES, ENCERAMENTO, INSTALACAO
DOS EXPANSORES E ACRILIZACAO DAS PROTESES

ApoOs ajuste da base de prova, foi feito o enceramento da prétese com cera 7

e adaptados os expansores de mandibula e maxila nas mesmas.

A prétese foi acrilizada em mufla e depois de pronta foi cortada com disco

diamantado na linha mediana superior e inferior para a ativacdo dos expansores.

Figura 12: Relag&o de ocluséo no Articulador Semi Ajustavel

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017.
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Figura 14: Enceramento e montagem de dentes e acrilizagdo das proteses

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017

3.8 AJUSTE OCLUSAL

Durante a instalacdo da protese pediu-se para o paciente ocluir em relacdo
maxima sob uma ficha de carbono fino para verificagdo de contato prematuro; nao
foram necessarios ajustes no fechamento e abertura. Posteriormente, o paciente fez
lateralidade e protrusdo, onde houve interferéncia oclusal e foram feitos os devidos
ajustes.
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Figura 16: Instalacdo da prétese.

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017.

3.9 ORIENTACAO DE USO E HIGIENIZACAO

Foi indicado uso diario da prétese, com higienizacdo bucal e da protese utilizando
escova dental e dentifricio apds cada refeicdo e antes de dormir; mas ao dormir
retira-la para descanso da mucosa e deixar a mesma imersa em “Corega TABS” -

que é um limpador de protese antibacteriano.
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Figura 17: Fotografia final ap6s instalacdo da protese. Satisfacdo e auto estima do paciente

Fonte: arquivo pessoal dos autores, 2017.
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4. DISCUSSAO

Segundo Corréa et al., 1997 e Oliveira et al., 2000, a forma mais frequente é a
Sindrome Displasia Ectodérmica Hipohidrética e sua frequéncia estimada na
populacdo é de 1:100.000 nascimentos, tendo uma prevaléncia maior em homens
do que em mulheres, jA que o disturbio possui na sua maioria carater recessivo

ligado ao sexo (cromossomo X).

A displasia Ectodérmica é uma doenca hereditaria que apresenta alteracdes
em estruturas originarias do ectoderma (pelos, glandulas, dentes, pele),
predominante no sexo masculino. O cirurgido dentista deve estar preparado para
receber e diagnosticar um paciente com displasia ectodérmica; assim capaz de

encaminhar e tratar o paciente.

A odontologia € a ciéncia que estuda e trata o sistema estomatognético; o
profissional se dedica ao cuidado e tratamento da face, dentes, boca e 0ssos,
musculos e pescoco a fim de proporcionar bem-estar e sadde para a comunidade.
Foi feito um trabalho multidisciplinar neste relato de caso: varias especialidades
odontoldgicas foram trabalhadas - incluindo odontopediatria, ortodontia, prétese
dentistica - associado as especialidades médicas otorrinolaringologistas e
dermatologistas; além de acompanhamento por fonoaudiélogo; etapas unidas
durante o tratamento, a fim de proporcionar um resultado de exceléncia. Nao foi
necessario tratamento psicolégico, embora na maioria dos casos de DE seja

solicitado.

O paciente procurou tratamento ja com o diagnéstico médico da sindrome
Displasia Ectodérmica. Ndo houve a necessidade de pedir exames pelas
caracteristicas patognomoénicas que o mesmo apresentava, tais como hipotricose
(cabelos, sobrancelhas, cilios e pélos escassos), hipohidrose (escassez de flui- dos:
lagrimas, saliva, suor), hipodontia ou anodontia, mas em caso de duavida, o paciente
deveria ser submetido a uma bidépsia em uma regido de glandulas salivares ou

sudoriparas, onde no histolégico estaria com alteracbes nas glandulas mucosas e
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sebéaceas e diminuicdo ou mesmo auséncia de glandulas sudoriparas, comumente
associadas a hipertermias recorrentes e incapacidade de suportar altas

temperaturas. (Corréa et al., 1997; Oliveira et al., 2000).

Alguns relatos de casos apresentaram reabilitacdo oral de paciente com o uso
de mini implantes para promover maior retencéo da protese. A opcao no presente
relato foi por ndo utilizar a alternativa supracitada, jA que o paciente tem dentes
suficientes para promover retencdo com grampos ortodonticos; e com o crescimento
ativo da mandibula e maxila do paciente, os grampos adaptam-se melhor aos dentes
durante o acionamento dos expansores; e de maneira menos invasiva, ja que 0
desejo para o futuro do paciente seja colocar implantes unitarios. Porém, em varios
pacientes com DE sdo necessarias algumas alternativas de reabilitacdo. Os
implantes dentarios, frequentemente usados para ancoragem ortodéntica e pilares
de protese, - tém sido utilizados para aumentar o suporte ou retencao de préteses
definitivas - foram sugeridos como implantes convencionais com dimensdes
menores. Os pacientes tratados com mini-implantes como pilares dentéarios
demonstraram maior satisfacdo com a reabilitacdo do que aqueles tratados com
préteses convencionais (MELLO, B. et al., 2015).

Segundo Corréa et al., 1997, bem como neste relato de caso, ficou
estabelecido que o paciente deve submeter-se a uma avaliagdo continua, pois seus
dentes que foram restaurados e os pilares dos grampos estdo com apice aberto - em
fase de erupcédo. Um controle periodico do desenvolvimento 0sseo e dental do
paciente € necessario para evitar alteracdes na direcdo de erupcdo dos dentes
encobertos por restauracdes além de ajuste nos grampos ortodénticos nos dentes

posteriores.
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5. CONCLUSAO

De acordo com a literatura consultada e com o relato de caso clinico apresentado,

conclui-se que:

1. O tratamento reabilitador melhorou significativamente a qualidade de vida e
satisfagéo da crianga.

2. O paciente deve ser acompanhado e controlado semestralmente pela equipe
de ortodontia da policlinica Getalio Vargas UNIUBE, para avaliacdo das
estruturas 6sseas e dentes, realizando a ativacao dos expansores e grampos,
bem como as restauracdes para melhor funcéo e estética;

3. Posteriormente deve ser realizada a instalacdo de implantes osseointegrados
como tratamento reabilitador definitivo, melhorando ainda mais as condicfes

bucais do mesmao.
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ANEXO
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Uberaba ,1¢ de Junho de 2017

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Nome do trabalho: Displasia Ectodérmica: Relato de Caso

Responsavel pelo Projeto:

Nome: Luis Henrique Borges
Conselho Regional n°: 17318-MG

Telefone para contato: 34-89878-0017
Enderego: Rua Jaime Bilharinho n® 335

Projeto: Displasia Ectodérmica ~Relato de Caso

Vocé esta sendo convidado para participar de um projeto de pesquisa na Universidade.
O objetivo deste projeto sera a realizagao de um tratamento cdontologico para paciente
com Displasia Ectodérmica, :

Os dados de seu filho serac mantidos em sigilo e serac utilizades apenas com fins
cientificos, ais como apresentagdes em congressos € publicagso de artigos cientificos.
Seu nome ou qualquer identificacdo sua jamais aparecera,

Pela participagao de seu filho no estudo, vocé nao recebera nenhum pagamento. Vccé
pode parar de participar a qualquer momento, sem nenhum tipo de prejuize para o
paciente ou para seu sratamento/atendimento. Sinta-se 4 vontade para solicitar, a
qualquer momento, os esclarecimentos que vocé julgar necessarios. Caso decida-se
por nao participar, ou por nao ser submetido a algum procedimento que Ihe for
solicitado, nenhuma penalidade sera imposta a vocé, nem o tratamento ou atendimento
sera alterado ou prejudicado.

Vi recebe desse termo inado stam os nomes
“o:,: ra t{ma copia , ass pela equipe, onde con os e os
nosdaoqupedepesq;hadoms.casovooéqueiawmmemeonmeomele&
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Luis Henﬂqueggpéea-ssemoon

Isabefie Oliveira Marquez
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Stefania Franca Reis
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Termo de AUTORIZAGAO DE USO DE IMAGEM E DEPOIMENTOS

Eu,/"”"bmo;jhew CPF 729 0S¢ 3S¢- (S
RG 9732 057 responsével pelo menor g g,abw]

Depois de conhecer e entender os objetivos ¢ procedimentos metodolégicos do
mlatodecaso,bemcomodeestarcientedanecessidadedousodaimagcme/ou
depoimentos, especificados no Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido(TCLE), autorizo, através do presente termo, os académicos Isabelle
Oliveira Marquez ¢ Stefania Franga Reis, sob orientagdo do Professor Luis
Henrique Borges a realizar as fotos que se fagam necessérias e/ou a colher meu
depoimento sem quaisquer dnus financeiro a nenhuma das partes,

Ao mesmo tempo, libero a utilizagdo destas fotos e/ou depoimentos para fins
cientificos e de estudos (livros, artigos, slides e transparéncias), em favor dos
académicos acima especificados, obedecendo ao que estd previsto nas leis que
resguardam os direitos das criangas e adolescentes (Estatuto da Crianga ¢ do
Adolescente-ECA, Lei N° 8.069/1990.
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@o Martins Mangabeira

Luis ique Borges
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