RESUMO

O presente trabalho visa relatar e discutir um caso
de displasia do ectoderma com sua resolugdo cli-
nica, além de apresentar a revisdo bibliogrdfica
sobre esta sindrome. A literatura consultada refe-
re-se 4 displasia ectodérmica como um grupo de
alteragoes hereditdrias que apresentam heteroge-
neidade genética, caracterizando-se por modifi-
cagdes nas estruturas derivadas do folheto ecto-
dérmico com vdrios graus de expressividade, onde
os principais defeitos observados sdo: anomalias
dentdrias, hipotricose e hipoidrose. O diagnésti-
co, a orientagdo, o tratamento ¢ o aconselhamen-
to genético aos portadores destas alteragdes se fa-
zem mecessdrios para que os mesmos possam res-
tabelecer suas fungdes mastigatéria, fonética, es-
tética, emocional e, principalmente, psicolégica.

ABSTRACT

The purpose of this study is to relate, discuss an
ectodermal dysplasia’s case, your clinical solution
and add a bibliography revision about this
syndrome. Ectodermal dysplasia is a group of inhe-
rited disorders in which the strutures derived from
ectoderm. It appears in a wide range of varying
severity. The main deffects observed are dental ano-
malies, hypotruchosis and hypohydrosis.It’s very
important for all afected individuals of this disor-
ders, the diagnoses, treatment, orientation and
genetic recommendation. Because it’s means to
the affect person the possibility to reestabish their
function like chewing, phonetic, estétic, emotio-
nal and the most important their psychologic.
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As displasias ectodérmicas constituem um grupo noso-
l6gico de grande importéncia clinica no que se refere s altera-
¢oes de desenvolvimento das estruturas e 6rgaos originados
do folheto embrionario ectodérmico (e ocasionalmente deri-
vados medodérmicos), comprometendo todos os seus deriva-
dos como pele, unhas, dentes, pelos e glandulas: sudoriporas,
sebéiceas, mucosas e salivares.

Os primeiros relatos sobre a ocorréncia das displasias
ectodérmicas datam dos tltimos anos do século XVIII (Danz,
1792 apud FREIRE-MAIA, 1984).

Na atualidade, PEREZ (1993) cita que, sob o ponto de
vista genético, as displasias ectodérmicas constituem uma en-
tidade ampla e complexa, abrangendo 150 afeccdes, entre as
quais 43 tém um padrio de heranca autossémico dominante
e 42, autossémico recessivo, afetando tanto homens como
mulheres. Entre as restantes, 7 sdo transmitidas por um gene
recessivo ligado ao cromossomo X e as outras ndo estao bem
esclarecidas.

Com relagdo aos aspectos embriolégicos (TEN CATE,
1988), os folhetos externos que revestem o embrido dio ori-
gem as estruturas que em geral revestem diversas estruturas
ou 6rgaos, constituindo, portanto, os epitélios. Assim sendo,
o ectoderma forma a epiderme e os anexos da pele, o epitélio
da mucosa oral e retal, o esmalte dos dentes e o sistema nervo-
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s0. O endoderma origina os epitélios de revestimento do tubo
digestivo e suas glandulas anexas e, ainda, do aparelho respi-
ratério. Entre esses dois folhetos existem amplos espagos, 0s
quais sdo preenchidos pelo mesoderma, cujas células ao se
multiplicarem passam a formar o mesénquima, um tecido de
grande multipotencialidade para originar a ampla variedade
de tecidos de natureza conjuntiva (entre eles, a dentina, a
polpa e o periodonto). Considerando as principais estrutu-
ras afetadas nas displasias ectodérmicas, esperar-se-ia que
fosse unicamente o ectoderma o folheto responsavel pelas
alteracoes que caracterizam estes transtornos. Entretanto, em
muitos casos, observam-se defeitos que consistem em altera-
coes tanto das estruturas de origem ectodérmica como altera-
coes de origem mesodérmica. A razao desse fato é, provavel-
mente, que durante os eventos iniciais da morfo e histodife-
renciacio celular que leva a formagédo das diversas estruturas,
ocorrem interacoes epitélio-mesénquima (portanto, interagoes
ectoderma-mesoderma), as quais sao cruciais no desenvolvi-
mento dessas estruturas ou 6rgaos. Isto é muito importante, - -
por exemplo, na formagdo dos dentes, estruturas que fre-
quentemente sio envolvidas nos casos de displasia ectodérmi-
ca. A esse respeito, nas Gltimas décadas, foi determinado que
o mesénquima da maxila e da mandibula em desenvolvimen-
to contém as informacoes necessarias para iniciar a prolifera-
cdo epitelial que originara os futuros dentes. Essas observa-
coes levaram a especular que também em outras estruturas,
como as glandulas (salivares, sudoriporas, entre outras), 0cor-
riam também essas interacdes epitélio mesénquimas, o qual
foi depois amplamente comprovado. Estas condigoes, associa-
das & heterogeneidade genética, caracterizam os diversos ti-
pos de displasias ectodérmicas, entre as quais destacam-se a
hidrética ou sindrome de Fischer - Jacobsen — Clouston e a
hipoidrética ou sindrome de Christ —Siemens — Touraine. -
A displasia ectodérmica hidrética € uma afecgao cujo
padrao de heranga, o tipo autossdémico dominante, tem a mes-
ma freqiiéncia em ambos os sexos. Clinicamente, tem sido ob-
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servado que existe pouco envolvimento das glandulas sudori-
paros, entretanto, a pele pode apresentar-se seca. Pode ocor-
rer a hipotricose generalizada, com conseqiiente escassez dos
cabelos, dos pelos das sobrancelhas e do corpo. As unhas po-
dem apresentar-se distréficas, pode haver bossa frontal e os
dentes com forma conica, podendo ocorrer agenesias (OR-
TEGA etal., 1995; MAIA et al, 1995; VELASCO et al, 1997).

A displasia ectodérmica do tipo hipoidréitica é a mais
comum, determinada pela acao de um tnico gene, apre-
sentando caracteristicas mais severas. Em 80% dos casos,
esta sindrome é transmitida através de um caréter recessi-
vo, ligado ao cromossomo X, manifestando-se principal-
mente nos individuos do sexo masculino (ROTHSTEIN e
GOLDMAN, 1979). Nesta sindrome os sinais cardiais sao
representados: - pela hipotricose, em fun¢do da diminuicio
do nimero de foliculos pilosos, devido a hipoplasia ou apla-
sia de estruturas polissebdceas, consequentemente, os pe-
los sdo finos, secos e quebradigos, ausentes nas regides cilia-
res e supraciliares; - pela hipoidrose devido a reducio do
nimero de glindulas sudoriporas, provocando episédios
de hipertermia freqiiente, ou pela completa anidrose, devi-
do a auséncia destas glandulas; - pelos defeitos nos dentes,
causados pela redugdo ou auséncia da ldmina dental, as-
sim, os incisivos e caninos apresentam-se conéides, geral-
mente acometendo as duas denti¢oes, podendo ou nio ha-
ver anodontia; - pelas anomalias faciais, como: nariz em
sela, labios protusos, orelhas mal formadas, com implanta-
¢ao obliqua, regido supraciliar saliente. A perda da dimen-
sao vertical devido a auséncia de elementos dentais, torna
os labios mais volumosos, protuberantes, o que, associado
com a presenga de delicadas fissuras ao redor da boca e dos
olhos, confere a crianca uma aparéncia de senilidade. So-
mando-se a estes sinais, podem estar presentes alguns dis-
tarbios de ordem geral, como: unhas frageis e quebradicas,
hipoplasia das glandulas lacrimais, aplasia ou hipoplasia
das glandulas mamarias, entre outras. As mulheres porta-
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doras do gene podem exibir sinais mais Jeves do distarbio,
mas que permitem o diagnéstico (FREIRE — MAIA, 1984;
RAMOS & VELASCO, 1988; McDONALD & AVERY, 1991;
VELASCO et al, 1997).

Apesar de niao haver um tratamento especifico para os
casos de displasia ectodérmica, existem providéncias significa-
tivas que podem e devem ser tomadas, com a finalidade de
reabilitar e de amenizar as consequiéncias de certos sintomas.

O objetivo deste trabalho é apresentar uma revisao da
literatura acerca das displasias ectodérmicas hereditérias e, ain-
da, descrever e discutir o caso clinico de uma paciente portado-
ra de displasia ecodérmica hidrética, com sua resolucio clinica.

Revisao da Literatura

Histérico:

As primeiras observacées sobre a displasia ectodérmica
foram descritas por Danz em 1792, que a relatou de uma for-
ma bastante superficial: “Em nossa vizinhanga vive wma familia
Judia, na qual dois filhos, homens adultos, ndo tem cabelos, nem den-
tes e nunca os tiveram...” (FREIRE — MAIA, 1984).

Wedderburn (1838), apud FREIRE - MAIA (1 984) es-
tudou uma familia hindd ao longo de quatro geracées, perce-
bendo que todos os portadores da sindrome eram homens e
apresentavam os seguintes sinais: hipotricose, anomalias den-
tarias e hipoidrose. Observou ainda que, apesar de as mulhe-
Tes nunca serem afetadas elas tinham a capacidade de trans-
mitir a afeccio a parte de sua prole do sexo masculino. Este
estudo nao chegou a ser publicado, aparecendo na literatura
somente em 1875, quando foi citado por DARWIN, na segun-
da edigdo de seu livro “The Variations of Animals and Plants
under Domestication”.

Em 1848, Thurnam realiza o primeiro trabalho comple-
to sobre as displasias ectodérmicas, considerado excelente pela
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riqueza de detalhes e principalmente por descrever pela pri-
meiravez o aparecimento da sindrome em uma mulher, (FREI-
RE — MAIA, 1984),

O primeiro relato de displasia do ectoderma na América
foi feito pelo odontdlogo Guilford, no ano de 1883 (CRESPI
etal, 1981).

Siemens, em 1921, postula a teoria de que essa afecgio
s€ trata de uma enfermidade genética ligada ao cromossomo
X, de heranca recessiva (CRESPI etal, 1981).

WEECH (1929) introduziu o termo “displasia ectodér-
mica hereditaria” e dividiu, pela primeira vez, as displasias ec-
todérmicas em dois grupos: um constituido pela forma deno-
minada por ele de anidrética (ligada ao cromossomo X: sin-
drome de Christ — Siemens — Touraine) e outro formado pelas
demais formas de displasias ectodérmicas.

TOURAINE (1936), apud RAMOS e MORAES (1988),
classificou as anomalias Caracteristicas da doenca em 3 grupos:
1) sinais cardiais: hipotricose, anidrose e anodontia; 2) displasia
associada: subdividida em fenémenos freqiientes: facial, altera-
¢oes nas unhas e no sistema nervoso central, e fenémenos ra-
ros: aplasia das glandulas lacrimais, salivares e mamarias, dis-
tarbios dos sentidos do olfato, audicio, alteragoes na genitalia,
problemas de pigmentacio, microadenomas seb4ceos; 3) sinto-
mas gerais: distirbios na regulacio da temperatura, modifica.
¢Oes do cariter, com tendéncia 3 indoléncia, apatia, etc.

CLOUSTON (1939) dividiu as displasias ectodérmicas
em duas formas maiores: anidréitica (sindrome de Christ —
Siemens - Touraine) e hidrética (sindrome de Fischer — Jaco-
bsen — Clouston). Posteriormente FELSHER (1944) verificou
que na realidade nio havia auséncia completa de glandulas
sudoriporas e substituiu o termo anidrético por hipoidrético
(FREIRE - MAIA, 1984).

Devido a grande divergéncia de op1nides quanto ao con-
ceito de displasia ectodérmica, FREIRE — MAIA, 1971, pro-
POs que as mesmas fossem classificadas em dois grupos: A)
afec¢bes com pelo menos dois sinais classicos: tricodisplasia
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(1), anomalias dentérias (2), onicodisplasia (3), desidrose (4),
tendo ou ndo outros sinais displésticos e ou mal formacées; B)
afec¢bes com apenas um dos sinais classicos, acompanhados
de pelo menos um outro sinal afetando uma estrutura de ori-
gem ectodérmica, com ou sem mal formacdes. Desse modo, o
grupo A das displasias ectodérmicas é subdividido, ainda, em
11 subgrupos, por exemplo: 1,2,3,4; 1,2,3; 1,2,4; 1,3,4; etc.

Atualmente existe um grande nimero de tipos reconhe-
cidos de displasias ectodérmicas, observando-se, principal-
mente, uma complexa heteroneidade genética entre eles
(QUMSIYEH, 1992).

Etiologia Genética

Segundo FREIRE - MAIA (1984), os critérios abaixo
relacionados foram adotados para o estabelecimento da etio-
logia genética de cada afeccio:

1) Etiologia desconhecida (?): quando a afeccio é re-
presentada por apenas um(a) afetado(a), filho(a) de genito-
res normais € nao consangiineos.

2) Autossémica recessiva (AR): quando pelo menos ha
um casamento consangiiineo, onde os pais sao normais € a
afecgdo esta presente em mais de um afetado ou quando a
unica irmandade conhecida é a endocruzada.

3) Autossdmica dominante (AD): quando se verifica a
transmissao de ambos os sexos para ambos os sexos ou, pelo
menos, quando ha transmissao de genitores masculinos para
seus filhos de ambos os sexos.

4) Recessiva ligada ao X (RX): quando os dados mos-
tram apenas homens afetados, que sejam consangiiineos atra-
vés de suas maes. O melhor exemplo é o da Sindrome de
Christ - Siemens — Toraine.

No mesmo estudo ainda verifica-se que, quando as hi-
péteses genéticas sio amplamente sustentadas pelos dados,
as afecgOes autossdmicas recessivas e as autossdmicas domi-
nantes estao representadas com freqiiéncias préximas (26% -
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30%), enquanto que as afecgbes ligadas ao cromossomo X
aparecem com a freqiiéncia mais baixa (4%). Com tal grau de
garantia, 40% das afecgoes tem etiologia desconhecida.

Entre as displasias ectodérmicas, ha varias afeccdes ina-
dequadamente conhecidas em nivel genético, clinico, fisio-
l6gico, metabélico, radiografico, etc., assim necessitando de
maiores investigagdes. Além disso, novas displasias ectodér-
micas estao sendo descritas a cada ano. Por isto o campo de
pesquisa dessa sindrome é amplo e fértil.

Sinais Clinicos

1)Pélos: finos, quebradicos, opacos, escassos, secos, com
crescimento lento; pode haver hipotricose branda ou grave,
generalizada ou regional (na cabeca); cilios e/ou sobrancelhas
ausentes ou escassos; sobrancelhas engrossas no meio e au-
sente ou escassas nos tercos laterais (FREIRE — MAIA
(1984),SHAFER (1985), TOMMASI (1989), McDONALD &
AVERY (1991), PINKHAN (1996), TOLEDO (1996), JONES
(1998), CORREA (1999)).

2) Sudorose: hipoidrose grave ou benigna (com ou sem
hipertermia) por hipofungio glandular ou reducio do ntime-
ro de poros ou de glandulas sudoriporas; hiperidrose ou hi-
poidrose palmoplantar; anidrose na face e no escalpo (FREI-
RE - MAIA (1984), SHAFER (1985), TOMMASI (1989),
TOMMASI (1989), McDONALD & AVERY (1991),
PINKHAM (1996), TOLEDO (1996), JONES (1998), COR-
REA (1999)).

3)Dentes: anodontia ou hipodontia (branda, moderada
ou grave), primdria ou secunddria; erup¢io precoce ou tardia
de deciduos; perda precoce ou tardia de deciduos; esmalte
hipoplastico; displasia da dentina; extranumerarios; microdon-
tia; mal posicao; taurodontia molar; formato cénico dos den-
tes anteriores (FREIRE - MAIA (1984), SHAFER ( 1985),
TOMMASI (1989), McDONALD & AVERY (1991),
PINKHAM (1996), TOLEDO (1996), JONES (1998), COR-
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REA (1999) ). Segundo SHAFER (1985) e McDONALD &
AVERY (1991), € preciso salientar que mesmo quando existe
anodontia completa, o crescimento dos maxilares nio é preju-
dicado. Isto significa que o desenvolvimento dos maxilares,
com excegdo dos processos alveolares nao depende da presen-
¢a dos dentes. Todavia, como o processo alveolar, nio se de-
senvolve na auséncia de dentes, hi uma reducio na dimensio
vertical normal.

4) Pele: macia; fina; lisa, seca; endurecida e hiper-pig-
mentada nas articulacées dos dedos e das mios; descamativa
(FREIRE - MAIA (1984), SHAFER (1985), TOMMASI
(1989), Mc DONALD e AVERY (1991), JONES (1998), COR-
REA (1999)). :

5) Apéndices cutdneos: glandulas sebaceas, glandulas
lacrimais e foliculos pilosos: hipplasia ou agenesia (SHAFER
(1985), TOMMASI (1989), JONES (1998) ).

6) Mucosas: secura das mucosas em decorréncia de mal
formagéo da glandulas salivares menores ou maiores, em me-
nor ou maior grau; hipoplasia com auséncia de glandulas
mucosas nas membranas nasal, oral e faringea; as glandulas
mucosas também podem estar ausentes da mucosa brénquica
(SHAFER (1985), TOMMASI (1989), JONES (1998) ).

7) Unhas: frageis e quebradigas, estriadas (transversal
ou longuitudinalmente); crescimento lento; ausentes ou ru-
dimentares (FREIRE — MAIA (1984), TOMMASI (1989), JO-
NES (1998)).

8) Face: bossa frontal proeminente; cristas supra orbitais
proeminentes; aspecto geral de envelhecimento; rugas em tor-
no dos olhos e da boca; nariz em sela; l4bios grossos e protu-
sos; maxila hipoplastica; retromicrognatia (FREIRE - MAIA
(1984), SHAFER (1985), TOMMASI (1989), McDONALD e
AVERY (1991), JONES (1998) ).

9) Anormalidades ocasionais: voz rouca; hipoplasia ou au-
séncia de glandulas mamérias e/ou mamilos; falha no desenvol-
vimento das conchas nasais; abobada palatina ogival; fenda pala-
tina (SHAFER (1985), TOMMASI (1989), (JONES (1998) ).
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Relato de Caso

O caso clinico a ser apresentado refere-se 2 menor
M.EB.C., do sexo feminino, cor parda, que nasceu em 21/08/
1991, a qual j4 havia sido assistida pela Faculdade de Odontolo-
gia da UNIC em 1997, quando tinha cinco anos de idade. A
principal justificativa para a busca do tratamento, era com rela-
¢ao a estética, pois a auséncia parcial de seus dentes era motivo
de diferenciagio em relagio aos colegas de escola. Nessa oca-
s1ao a disciplina de Odontopediatria realizou os exames clini-
cos, fisico e radiografico da mesma. No exame fisico foi consta-
tada a presenca de cabelos finos, opacos e quebradigos. Ao exa-
me clinico intra-oral a paciente apresentava apenas quatro den-
te deciduos: segundos molares superiores e inferiores. Radio-
graficamente observou-se a presenca de somente dois germes
de dentes permanentes: primeiros molares inferiores direito e
esquerdo, os quais j& se encontravam em processo de erupgao.
O diagnéstico provavel foi de displasia do ectoderma.

Na época a paciente foi reabilitada com préteses parciais
removiveis superior e inferior. Porém, devido ao crescimento da
crianga e a insatisfagio dos autores quanto ao resultado estético
do tratamento, visto que o quesito funcio havia sido preenchi-
do e a paciente ja se encontrava perfeitamente reintegrada a
vida social, optamos por realizar nova abordagem do caso.

Ao seu retorno (em agosto de 1999), a paciente foi nova-
mente avaliada e seu caso estudado com maior profundidade.
Na anamnese a mée relata: que a paciente é filha de segunda
gestacao e que seu marido e sua filha mais velha apresentam as
mesmas caracteristicas que a crianca em questio. N ega: con-
sanguinidade entre ela e o marido e episédios freqlientes de
hipertermia e intolerancia ao calor pelos trés. -

Realizada a avaliagdo pedidtrica da paciente, consta-
tou-se desenvolvimento pondero-estatural e neuro-psico-
motor dentro dos padrées de normalidade, apresentando
pequenas alteragées em faneros, que incluem discreta rare-
fagdo de sobrancelha (no terco distal), e cabelos bastante
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finos e opacos; as unhas apresentam-se normais.

Apos a avaliacio genética, a hipétese de displasia ectodér-
mica hidrética foi confirmada. O laudo genético ressaltou que
as manifestacoes apresentadas pela menina eram de leve inten-
sidade, e apresentou, ainda, o resultado do heredograma da fa-
milia da paciente, indicando que neste caso o padrao de heran-
¢a € autossdmico dominante.

HEREDOGRAMA

m

Sexo masculino sadio

Sexo feminino sadio

Pacientes examinados

Sexo masculino afetado
pela doenga

Sexo feminino afetado
pela doenga

M.EB.C. Falecidos

+ @ E m OO0
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Como plano de tratamento para o caso, foi indicada a con-
feccao de préteses totais superior e inferior do tipo dento supor-
tada. O trabalho foi executado em conjunto com o Prof® Dr.
Amaury de Moraes Silveira (professor do curso de Especializacao
em Prétese Dental da Faculdade de Odontologia da UNIC).

Toda a seqiiéncia técnica para a confecgio das préteses
foi obedecida; - moldagem das arcadas superior e inferior da
paciente, com alginato, para a obtencio dos modelos de estu-
do; - conféccio das moldeiras individuais; - nova moldagem
com pasta zinconélica para a obtengio dos modelos funcionais:
- confecgio de placas base superior e inferior; - montagem dos
modelos em articulador semi-ajustavel, estando o mesmo fe-
chado e sem medidas (o articulador foi utilizado apenas como
charneira); - prova dos roletes de cera na boca (avaliacao da
linha do sorriso e da dimensio vertical, que foi restabelecida
através dos métodos fonético e postural de repouso); - monta-
gem dos dentes em cera (neste quesito tivemos o cuidado de
trabalhar com a denticio mista, devido a idade da paciente (al-
guns dentes foram caracterizados com brocas; incisivos cen-
trais superiores permanentes apresentando “flor de liz” carac-
teristica de dentes recém—erupciqnadcs; caninos deciduos e
primeiros molares deciduos); - prova em cera na boca para ava-
liacao dos resultados; - caracterizagao e acrilizacio da prétese,
de acordo com as caracteristicas raciais da paciente; - instalaciio
das préteses e uso do condicionador de tecidos (Coe-confort
G.C. América Inc.). O condicionador tecidual, por ser um ma-
terial resiliente, foi utilizado com o intuito de tentar evitar quea
protese fira a mucosa da paciente e ainda na tentativa hipotéti-
ca de que a prétese ndo.venha a interferir no crescimento e
desenvolvimento maxilar da crianca. Este material deve ser tro-
cado periodicamente, pois apds certo tempo comega a ocorrer
sua desintegragao, o que pode interferir na estabilidade da pro-
tese e ainda favorecer o acimulo de placa bacteriana, tornan-
do-se assim irritante aos tecidos gengivais By | .

A pacientéfada_ptou:-s_é bem as pFé=feses-'-e'_esﬁé"'sob con-
trole, retornando periodicamente para reviso.
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Condigio bucal inicial,

Padiente sem a protese.
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Paciente sem a protese.

Faciente com a protese: Aspecto harménico da
musculatura orbicular dos labios.

Selamento labial sem a protese (pertil): Lipotonicidade labial.
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Selamen com a protese (pertil): aspecto
harménico do dngulo naso-labial e dos labios.

Selamento labial sem a protese.

Selamento labial com a protese.
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Faaente reintegrada socialmente e fincionalmente.

Discussio

Nao hd um tratamento especifico para os casos de dis- .-
plasia ectodérmica, entretanto, providéncias significativas po-
dem ser tomadas com a finalidade de reabilitar e de amenizar
as conseqiiéncias de certos sintomas.

A protegao dermatoldgica conta com o uso de protetores
solares, pomadas, cremes, 6leos e colirios. Para os casos de hi-
pertermia sao indicados banhos frios, roupas leves, aparelhos
de ar condicionado, ventiladores, toalhas molhadas. Um alto
padrao de higiene da pele favorece o maximo de sudorese
possivel (CRESPI et al., 1982; FREIRE — MAIA, 1984; LIBE-
RIO etal., 1984; RIBEIRO et al., 1999).

- Areabilitagdo odontolégica tem como finalidade repor ele-
mentos dentais, respeitando a fisiologia do complexo maxilo-man-
dibular e devolvendo a harmonia estética 2 face do paciente.

Para a reabilitagdo oral de pacientes portadores de dis-
plasia ectodérmica, FREIRE — MAIA (1984) indica o empre-
go de pontes ou extragoes seguidas do uso de dentaduras.
Estas podem ser usadas desde a infincia, fazendo-se uma nova
acada ano para permitir o crescimento e desenvolvimento 6sseo
normais, até que esta venha a ser permanente.
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TOMMASI (1989) recomenda a .remocao dos dentes
deciduos em mau estado e dos supranumerarios que estejam
impedindo a erup¢io dos permanentes, e posterior confecciao
de prétese, conforme cada caso o exigir.

TOLEDO (1996) preconiza a confecgao de préteses to-
tais para pacientes com anodontia verdadeira.

Para CORREA (1998), sob o ponto de vista odontolégi-
co as reabilitagbes morfofuncional e estética podem ser obti-
das com a confecgio de aparelhos protéticos,

RIBEIRO, et al. (1999) indicam proétese total com ex-
pansor ou proétese total sem expansor, trocada periodica-
mente para casos de anodontia. Para os casos de pacientes
que apresentam oligodontia, recomendam proteses parciais
removiveis, associadas ao reposicionamento ortodéntico e 4
reabilitagdo estética dos elementos naturais, quando neces-
sario for.

O caso descrito apresenta dois sinais cldssicos de displasia
ectodérmica, porém os primeiros médicos que examinaram a
paciente néo constataram o fato, uma vez que, em criancas de
tenra idade, achados como auséncia de pelos, cabelos finos e
quebradicos podem ser inconclusivos,

Dessa forma, encaminharam-na para a clinica de Odon-
topedriatria da UNIC sem qualquer diagnéstico, pois acha-
ram que o problema era exclusivamente dental.

Um fator de relevéncia, e que nos auxiliou no diagnosti-
co foi a hereditariedade, Pois express6es minimas do gene, tais
como alteragoes na forma dos elementos dentérios estavam
presentes em varios membros da familia e se apresentavam de
maneira bastante visivel. |
' Frente as caracteristicas clinicas e radiograficas do caso,
elegemos como tratamento de escolha a reabilitacio bucal atra-
vés da confeccdo de dentaduras completas dento-suportadas,
Ja que, dessa forma tornou-se possivel a utilizagdo dos dentes
remanescentes como guia.
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Conclusao

Apos os exames realizados, face aos resultados conclui-
se que a paciente ¢, de fato, portadora da sindrome de displa-
sia ectodérmica hidrética, de heranca autossémica dominan-
te, com manifestagao de baixa expressividade.

O tratamento odontolégico tem como finalidade devol-
ver o maximo de equilibrio estético e funcional diante das con-
digbes bucais impostas por esta sindrome, e para tanto, op-
tou-se pela confeccio de préteses totais dento-suportados (den-
taduras overlay) superior e inferior. Os dentes utilizados na
confecgao das préteses foram especialmente preparados com
o objetivo de conseguir a méxima qualidade e a melhor adap-
tagao, ja que a paciente se encontra com uma idade em que,
sob condigbes normais, apresentaria denti¢ao mista.

Os resultados, apés cinco meses de instalagao das préte-
ses, continuam bastante satisfatérios, tanto do ponto de vista
estético como funcional. Houve uma sensivel modificacdo no
aspecto geral da paciente, pela eliminacio do aprofundamen-
to do sulco nasogeniano, que era uma conseqii€ncia da perda
da dimensao vertical pela auséncia dos dentes e, também, pela
devolugio do aspecto de normalidade dos masculos orbicula-
res dos ldbios. O planejamento do caso inclui: visitas peri6édi-
cas da paciente para a troca do condicionador tecidual, pois
apos certo tempo na boca comeca a ocorrer sua desintegra-
Gao, fato este que pode interferir na estabilidade da prétese e,
ainda, favorecer o actimulo de placa bacteriana, tornando-se
entdo irritante aos tecidos gengivais; e a substituigio das pré-
teses sempre que necessario, devido ao crescimento e ao de-
senvolvimento 6sseo e muscular normais.

Através da realizagio de um trabalho integrado e multi-
disciplinar foi possivel minimizar parte considerével dos pro-
blemas inerentes ao paciente portador da displasia ectodérmi-
ca. Dessa forma, tornou-se possivel a reabilitacio psico-social
da paciente e a sua reintegragio na sociedade, sem constrangi-
mentos e traumas. A crianga e seus pais receberam orientagoes
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detalhadas sobre a sindrome, suas manifestacées, caracteristi-
cas hereditarias e, principalmente, o aconselhamento genético.

E de fundamental importancia que haja maior conheci-
mento do profissional da drea odontol6gica sobre as displasias
ectodérmicas hereditdrias e ainda a interrelacio constante en-
tre o pediatra e o odontdlogo, o que possibilita o diagnéstico
precoce desta sindrome e, consequentemente, viabiliza o con-
trole dos sintomas da doenca.
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