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RESUMO

O presente relato de caso clinico descreve a reabilitagdo oral e o acompa-
nhamento odontologico de um paciente infantil, afetado pela displasia do ectoderma
do tipo anidrotica, utilizando-se da odontologia estética adesiva, durante quatro
anos. O paciente iniciou o tratamento aos trés anos de idade, sendo que foram
confeccionadas proteses parciais removiveis, com o intuito de reabilitar a fun¢ao
dos dentes deciduos ndo formados, bem como restauragdes estéticas em resina
composta nos dentes presentes com formato condide. Com o crescimento e desen-
volvimento facial do paciente e com a erup¢ao dos dentes permanentes, foi neces-
saria a confecgao de novas proteses removiveis, assim como restauragoes estéticas
nos dentes permanentes. O tratamento escolhido (protético/restaurador) propor-
cionou melhora na fungao e estética bucal, proporcionando bem estar psicoldgico
ao paciente, que permanecera em acompanhamento até o seu completo cres-
cimento e desenvolvimento oral.
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ABSTRACT

The present case report describes the oral rehabilitation and the odontological
follow-up of a child affected by anhydrotic ectodermal dysplasia by means of
esthetic restorative dentistry, a procedure that lasted four years. The patient began
the treatment at age three, when partial removable prostheses were made with
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the aim to replace the missing teeth, while esthetic restorations with composite
resin materials were used in the conical-shaped primary teeth present. With the
growing and development of the patient’s face and the eruption of permanent
teeth, it was necessary to replace the partial removable prostheses and to perform
esthetic restorations on the permanent teeth. The treatment chosen (prosthodontic
and restorative) improved the esthetic and oral functions and provided psychological
and social comfort to the child, who will remain under odontological treatment
until it is completely grown-up and orally developed.

Key words: ectodermal dysplasia, esthetics, oral rehabilitation

Introducio

As displasias ectodérmicas sao sindromes, des-
critas primeiramente por Widdenburn em 1929 (Gardel
P., Mercier C., Molhant G), como um grupo de doencas
hereditarias caracterizadas por defeitos no desen-
volvimento de um ou mais tecidos de origem ectodér-
mica. Segundo Corréa et al. (1997) e Oliveira et al.
(2000), podem manifestar-se sob duas formas:
hidroética (sindrome de Fischer-Jacobsen-Clouston) e
hipohidrotica ou anidrotica (sindrome de Chris-Siemes-
Touraine). A forma mais freqiiente ¢ a sindrome de
Chris-Siemes-Touraine e sua freqiiéncia estimada na
populacido ¢ cerca de um para cada 100.000 nasci-
mentos, tendo uma prevaléncia maior em homens do
que em mulheres, ja que o distirbio possui na sua
maioria carater recessivo ligado ao sexo (cromossomo
X), embora algumas formas possam ser transmitidas
como carater autossomico dominante (hidrética). Nos
casos raros de dominancia do gene, os sinais clinicos
da displasia sdo menos severos (Bartstra et al.;
Bergendal, B.; Daniel et al.; Motil etal.; Toledo et al.).
As caracteristicas mais observaveis na displasia do tipo
anidrotico sdo: hipotricose (cabelos, sobrancelhas,
cilios e pélos escassos), hipohidrose (escassez de flui-
dos: lagrimas, saliva, suor), hipodontia ou anodontia,
alteragdes nas glandulas mucosas e sebaceas e dimi-
nui¢do ou mesmo auséncia de glandulas sudoriparas,
comumente associadas a hipertermias recorrentes e
incapacidade de suportar altas temperaturas (Bartstra
et al.; Corréa et al.; Oliveira et al.) Os individuos
portadores desta sindrome possuem a pele geralmente
lisa, fina e seca, unhas atroficas ou quebradigas, palmas
das maos e pés com queratoses, apresentando aparéncia

senil. Na forma hidrotica, em grande parte dos casos,
a hipodontia ¢ o inico achado relacionado a presenga
do disturbio. Além destas caracteristicas, os individuos
portadores desta sindrome podem apresentar labios
protuberantes e evertidos, depressao da ponte nasal,
orelhas proeminentes e, algumas vezes pigmentagao ao
redor dos olhos (Bartstra et al.; Bergendal B.; Oliveira
etal.; Motil etal.). As caracteristicas bucais da displasia
do tipo anidrotica sdo: hipodontia, anodontia parcial
ou total (rara), crista alveolar estreita (forma de lamina
de faca), erupc¢ao dental tardia, dentes anteriores co-
noides, dentes posteriores com formas atipicas, com
cuspides mais proeminentes, processo alveolar atro-
fiado, diminui¢ao da dimensao vertical, queilite angular
cronica, hipoplasia das glandulas salivares menores do
labio, mucosa e faringe (Corréa et al.; Oliveira et al.;
Bartstra et al.; Muzio et al.; Toledo et al.) As ca-
racteristicas da displasia do tipo hidrético, em geral
sdo semelhantes a do tipo anidrético, porém sao menos
severas.

A etiologia desta sindrome ¢ desconhecida, po-
rém, alguns estudos genéticos demonstram que a dis-
plasia do ectoderma esta relacionada com a mutagao
do gene EDA (Ectodermical Displasics Anidrotic). Este
gene localiza-se na posi¢ao q12-q13 do cromossomo
X e possui uma proteina transmembrana de 135 amino-
acidos que sao expressos em queratinocitos, foliculos
capilares e glandulas sudoriparas. Provavelmente
aparece no primeiro trimestre de gestagdo. Se for uma
forma severa, héa probabilidade de ter ocorrido antes
da 6’ semana, afetando a denti¢@o. Se ocorrer apds a
8 semana de VIU outras estruturas ectodérmicas serdo
afetadas (Hertz et al.; Kobielak et al.; Motil et al.; Muzio
etal.)
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Do ponto de vista odontolédgico, os pacientes
portadores da sindrome formam um grupo de pacientes
especiais que, desde cedo, requerem acompanhamento
por equipe multidisciplinar, sendo que o prognostico €
influenciado pelos padrdes e sinais clinicos apresentado,
bem como pela idade do paciente. Pode-se devolver
o equilibrio funcional e estético diante das condi¢des
bucais apresentadas pela sindrome através da agdo
conjunta entre as varias areas da Odontologia, visando
o bem-estar fisico e emocional do paciente, ja que na
maioria dos casos clinicos relatados pela literatura, a
principal queixa dos pacientes € quanto a aparéncia
(Novais, Abud.; Oliveira et al.).

Toledo et al. sugerem uma reabilitagdo com
préteses parciais removiveis e corrobora com Ber-
gendal B., no que diz respeito a necessidade de troca
dessas proteses quando o paciente atingir a idade de 6
a7 anos, para ndo provocar restri¢do no crescimento
esquelético e da articulagao t€émporo-mandibular. Os
autores propdem como solucao a colocac@o de implan-
tes em criangas de 8 anos de idade para melhor fixacdo
de uma overdenture.

Sendo assim, o objetivo do presente estudo €
relatar o acompanhamento de um caso de displasia
ectodérmica anidrética durante quatro anos, bem como
descrever o tratamento odontologico oferecido a este
paciente.

Relato do caso

Paciente L.G. I., sexo masculino, 3 anos de idade,
apresentou-se a Bebé Clinica da Faculdade de Odon-
tologia da Universidade Federal do Rio Grande do Sul,
procurando por atendimento odontologico. A principal
queixa relatada pela mae era a aparéncia do filho, além
da dificuldade que o mesmo possuia em alimentar-se,
pela auséncia de varios dentes. Na anamnese € exame
clinico, observou-se que a crianga possuia sinais clinicos
que condiziam com o diagndstico de displasia ectodér-
mica anidrética. A mae desconhecia até entdo esta
sindrome, e foi encaminhada ao Hospital de Clinicas
de Porto Alegre, para que fizesse uma avaliagdo mé-
dica, a fim de investigar a possivel etiologia da sindrome.
Apds levantamento médico/genético, o laudo confir-
mou o diagndstico. Para fins de pesquisa, a responsavel

1)

pelo paciente assinou o Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido, antes de iniciar o tratamento.

Neste paciente, observou-se a presenga dos trés
sinais clinicos necessarios para a confirmagao do diag-
nostico da sindrome de Christ-Siemens-Touraine (dis-
plasia ectodérmica):

1. Hipotricose (figura 01);

2. Hipohidrose (Figura 02);

3. Agenesia de dentes deciduos (54, 53, 52, 62,
63,64,75,74,73,72,71, 85,84, 83,82 ¢ 81) (Figura
03).

Figura 1 - Primeira visita, paciente com trés anos de idade.

Figura 2 - Sinais de hipotricose ¢ hipohidrose.

Publ. UEPG Ci. Biol. Saude, Ponta Grossa, 13 (1/2): 59-64, mar./jun. 2007



Figura3- Auséncia de dentes deciduos, presenca dos
elementos 51, 56, 61 ¢ 66.

Em uma segunda etapa, foi solicitada documen-
tagdo ortodontica completa para um estudo em aborda-
gem multidisciplinar integrando odontopediatria, orto-
dontia e protese dentaria, elaborando assim, um plane-
jamento reabilitador eficaz que respeitasse o atual
momento de desenvolvimento facial da crianga.

Para a reabilitagdo bucal, sob o ponto de vista
estético e funcional do paciente, optou-se pela con-
fecgao de uma proétese removivel superior € uma pro-
tese total inferior, com o intuito de restabelecer a dimen-
sdo vertical de oclusdo, a mastiga¢ao, degluticao e fona-
¢do, estética e conforto psico-social. Observou-se,
apos a instalagdo das proteses, uma melhora bastante
significativa em todos os aspectos anteriormente citados
e a satisfagdo imediata do paciente juntamente com
seus familiares (figuras 4, 5 e 6).

Figuras 4, 5 e 6 - Reabilitagdo com proteses removiveis
(superior/inferior).

Ap0s a instalacdo das proteses e adaptacao das
mesmas, 0 paciente freqiientou mensalmente a Bebé
Clinica, para o acompanhamento do seu desenvolvi-
mento facial, condi¢oes bucais, condigdes das proteses,
bem como para realizar desgaste compensatorio nas
mesmas, durante a erupg¢ao dos dentes permanentes.
Até atiltima consulta, os Ginicos dentes permanentes
presentes na arcada superior eram os elementos 11,
21, 16 e 26. Como era esperado, nenhum elemento
dental formou-se na arcada inferior.

Comairrupgao completa dos dentes permanentes
superiores, foram confeccionadas novas proteses remo-
viveis (superior e inferior), j4 que houve um crescimento
6sseo da face do paciente. Os dentes 11 ¢ 21 que,
ap6s completa erupcao, apresentavam formato conoi-
de, foram submetidos a restauragoes adesivas, utilizan-
do resina composta (Z250 - Dentsply), melhorando a
estética do sorriso do paciente. (figuras 7, 8 € 9)
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Figura7- Dentes permanentes anteriores em formato co-
noide.

Figura 8 -Restauragdo dente 11 e 21 com resina composta.

Figura 9 - Paciente com proteses instaladas e dentes ante-
riores restaurados com resina.

Conclusao

A avaliagdo e plano de tratamento odontologico
dos portadores da displasia do ectoderma devem estar
relacionados diretamente as suas diversas manifes-

_63)

tacoes clinicas, a fim de oferecer uma melhor condicao
bucal ao paciente. No que diz respeito as restauragdes
estéticas em dentes deciduos ou permanentes em fase
de erupgao, deve-se manter o paciente em controle
periodico, para evitar qualquer alteragdo no que diz
respeito a dire¢ao de erupgao dos dentes encobertos
pelas restauracdes. Com a colocagdo das proteses,
pdde-se estabelecer um plano de oclusdo, a dimensao
vertical, a fung@o dentaria, a fonagdo, a estéticae a
substituicao dos elementos dentarios inexistentes,
promovendo dessa forma a satide fisica e mental do
paciente.

No momento atual, o paciente encontra-se em
controle trimestral, para avaliagcdo das condi¢des do
trabalho protético e das restauragdes realizadas. Apds
crescimento das estruturas da face, o paciente realizara
enxerto 0sseo e implantes osseointegrados, a fim de
substituir as proteses removiveis por overdentures, me-
lhorando ainda mais a sua condi¢ao bucal.

REFERENCIAS
1. BARTSTRA, H.L.; HULSMANS, R.F.; STEIJLEN, P.M.;
RUIGE, M. de; DIE-SMULDERS, C.E.:CASSIMAN, J.J. Mosaic

expression of hipohydrotic ectodermal dysplasia in a isolated
affected female child. Arch. Dermatol. 1994; 130: 1421-4.

2. BERGENDAL B. Prosthetic habilitation of a young patient
with hypohydrotic ectodermal dysplasia and oligodontia: a
case report of 20 years of treatment. Int. J. Prosthodont. 2001;
14:471-9.

3.CORREA, M.S.N.P.; ULSON, R.C.B.; RODRIGUES, C.R ;
AZEVEDO, A.M. Displasia ectodérmica hereditéria: revista da
literatura com relato de caso clinico. Rev Paul Odontol, 1997,
19(1):30-4.

4. DANIEL E.; McCURDY E.A.; SHASHI V.; MCGUIRT W.F.
Ectodermal dysplasia: otorrinolaryngologis manifestations and
management. Laryngoscope. 2002; 112: 962-7.

5. GARDEL P.; MERCIER C.; MOLHANT G. Christ-Siemens-
Touraine syndrome: a new case. Rev. Stomatol. Cir. Maxillofac.
1984; 85: 115-8.

6.HERTZ JM.; NORGAARD H.R.; JUNCKER I.; KJELDSEN
M.; GREGERSEN N. A novel missence mutation (402c-t) in 1 in
the EDA gene in a family with X linked hypohidrotic ectodermal
dysplasia. Clin. Genet. 1998; 53: 205-9.

7.KOBIELAK A.; KOBIELAK K.; BIEDZIAK B.; TRZECIAK
W.H. A novel mutation A 1270 G of the EDA 1 gene causing
TYR343CYS substitution in ectodis plasin— A in a family with

Publ. UEPG Ci. Biol. Saude, Ponta Grossa, 13 (1/2): 59-64, mar./jun. 2007



(ot

anhydrotic ectodermal dysplasia. Acta Biochim Polonica. 2003;
255-58.

8. MOTILK.J.; FETETJ.;FRALEY J.K.; SCHULTZR.J.; FOY
TM.; OCHS U.; SYBERT V.P. Growth characteristics of children
with ectodermal dysplasia syndromes. Pediatrics. 2005; 116:
229-234.

9.MUZIOL.L.; BUCCIP; CARILE F; RICCITIELLOE.; SCOTTI
C.; COCCIAE.;RAPPELLI G. Prosthetic reabilitation of a child
affected from anhydrotic ectodermal dysplasia: a case report.
The Journal of Contemporany Dental Practice. 2005; 6: 120-6.

10. NOVAIS S.M.A.; ABUD J.M. Sindrome da displasia ecto-

dérmica hereditaria - revisao da literatura com relato de caso
clinico. Rev Ibero-amer Odontoped Odontol Bebé 2004; 7(37):
243-50.

11. OLIVEIRAE.S.; SAMPAIO E.; MAIA L.C.; VALENCA
A.M.G. Displasia ectodérmica hereditaria anidrética - relato de
um caso raro. J Bras Odontoped Odontol Bebé 2000; 3(15):
374-80.

12. TOLEDOA.O. de.; GOMIDEM.B.B.; LEALS.C.; BEZERRA
A.C.B.; OTERO S.A.M. Displasia ectodérmica - acompanha-
mento de caso clinico por dez anos. Rev Ibero-amer Odontoped
Odontol Bebé 2006, 9(47): 20-24.

Publ. UEPG Biol. Health Sci., Ponta Grossa, 13 (1/2): 59-64, mar./jun. 2007




<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /All
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJDFFile false
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName (http://www.color.org)
  /PDFXTrapped /Unknown

  /Description <<
    /FRA <>
    /ENU (Use these settings to create PDF documents with higher image resolution for improved printing quality. The PDF documents can be opened with Acrobat and Reader 5.0 and later.)
    /JPN <FEFF3053306e8a2d5b9a306f30019ad889e350cf5ea6753b50cf3092542b308000200050004400460020658766f830924f5c62103059308b3068304d306b4f7f75283057307e30593002537052376642306e753b8cea3092670059279650306b4fdd306430533068304c3067304d307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103057305f00200050004400460020658766f8306f0020004100630072006f0062006100740020304a30883073002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d30678868793a3067304d307e30593002>
    /DEU <>
    /PTB <>
    /DAN <>
    /NLD <>
    /ESP <>
    /SUO <>
    /ITA <>
    /NOR <>
    /SVE <>
    /KOR <FEFFd5a5c0c1b41c0020c778c1c40020d488c9c8c7440020c5bbae300020c704d5740020ace0d574c0c1b3c4c7580020c774bbf8c9c0b97c0020c0acc6a9d558c5ec00200050004400460020bb38c11cb97c0020b9ccb4e4b824ba740020c7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c2edc2dcc624002e0020c7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020b9ccb4e000200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe7f6e521b5efa76840020005000440046002065876863ff0c5c065305542b66f49ad8768456fe50cf52068fa87387ff0c4ee563d09ad8625353708d2891cf30028be5002000500044004600206587686353ef4ee54f7f752800200020004100630072006f00620061007400204e0e002000520065006100640065007200200035002e00300020548c66f49ad87248672c62535f003002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d5b9a5efa7acb76840020005000440046002065874ef65305542b8f039ad876845f7150cf89e367905ea6ff0c4fbf65bc63d066075217537054c18cea3002005000440046002065874ef653ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000520065006100640065007200200035002e0030002053ca66f465b07248672c4f86958b555f3002>
  >>
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [595.000 842.000]
>> setpagedevice


