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Resumo

A Displasia Ectodérmica Hipohidrotica é uma doenga genética rara, ligada ao cromossomo X recessivo.
Suas manifestacdes clinicas podem variar entre individuos, mas habitualmente é caracterizada por
hipotricose, hipohidrose e hipodontia. Neste trabalho, é relatado o caso de uma crianca com displasia
ectodérmica hipohidrética cuja reabilitacdo bucal protética foi atingida pela confec¢do de proteses
parciais removiveis, resultando em excelente estética, funcéo e adaptacéo.

Palavras-chave: Diaplasia ectodérmia hipohidrética; Oligodontia; Protese removivel.

Abstract

Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia is a rare genetic inherited as X-linked recessive trait.
The manifestations may vary in individuals and usually is characterized by hypotrichosis,
hypohidrosis and hypodontia. A case of a child with hypohidrotic ectodermal dysplasia
with oligodontia is presented. A prosthetic treatment was performed, achieving satisfactory
esthetics and functional results.
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INTRODUCAO

A displasia ectodérmica é uma
manifestacdo de anormalidade do ectoderma e de
seus derivados, caracterizando-se por apresentar
duas ou mais estruturas derivadas do folheto
ectodérmico displasico. E uma sindrome rara,
acometendo cerca de 1:10.000 e 1:100.000 nascidos
Vvivos, numa proporcéo de cinco homens para uma
mulher acometida, sendo geralmente manifestada
em homens e transmitida por mulheres (1, 2).

A displasia ectodérmica é classificada de
acordo com as combinacOes e severidade das
caracteristicas apresentadas. Existem muitas
variacdes, sendo que, até o0 momento, 132 formas
clinicas diferentes dasindrome foram documentadas.
Foram descritas duas formas principais: hipohidrotica
(anidrotica) e hidrotica (3-5).

Corréa, Echeverria et al. e Ortega et al.
(3, 4, 6) referem-se as duas formas de displasia em
relacdo a etiologia, considerando a hipohidroética
uma desordem recessiva ligada ao cromossomo X
e ahidroticaumatransmissdo genéticaautossémica
dominante. Igualmente pela severidade em que as
glandulas sudoriparas sdo afetadas, com maior
gravidade na hipohidrotica, e com menor
gravidade, ou mesmo inalteradas, na hidrotica (7).

De acordo com Rad et al. e Amorim et al.
(5,8),adisplasiaectodérmica hipohidrotica, também
conhecida como Sindrome Christ-Siemens-
Touraine, éaformamaiscomum. Suas caracteristicas
buco-faciais incluem anodontia ou hipodontia,
dentes cbnicos, pouco desenvolvimento dos
rebordos alveolares, testa proeminente, nariz em
forma de sela, labios protuberantes e hipotricose.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, cinco anos de
idade, compareceu a Clinica de Odontologia da
Universidade de Cuiabd (UNIC), com queixa de
mdltiplas auséncias dentarias. O exame clinico
intrabucal revelou a auséncia de todos os dentes
deciduos, com excecdo dos segundos molares
superiores e inferiores (Figura 1).

FIGURA 1 - Aspecto intrabucal inicial do paciente

A hipodontia foi confirmada pelo exame
radiografico panoradmico, onde confirmou-se a
auséncia dos dentes deciduos e constatou-se
auséncia dos germes de varios dentes permanentes,
presentes apenas 0s germes dos dentes 16, 13, 23,
26, 36, 37, 46 e 47 (Figura 2).

FIGURA 2 - Imagem radiogréfica panoramica, demonstrando severa hipodontia
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O exame fisico extrabucal revelou cabelos
esparsos, finos e secos, sobrancelhas também finas
e esparsas, pele com aspecto seco e brilhante,
l&bios protrusos, nariz em “sela” e orelhas
pontiagudas (Figura 3). Além dessas caracteristicas,
a crianga apresentava perda de suporte labial, o
que Ihe conferia um aspecto senil (Figura 4).

FIGURA 3 - Cabelo e sobrancelhas fino e esparsos,
nariz em sela e protrusédo labial

/ D

FIGURA 4 - Aparéncia senil conferida pela falta de su-
porte labialnariz em sela e protrusdo labial

A mae relatou que seu filho, ja na idade
pré-escolar, sentia-se “ameacado” psicologicamente
pelos amigos que “zombavam” dele. Relatou ainda
a auséncia congénita de dentes em outros membros
da familia (tios e sobrinhos maternos). Ela mesma
apresentava auséncia congénita de pré-molares
superiores e inferiores.

As caracteristicas fisicas mencionadas e
a histéria familiar do paciente levaram ao
diagnostico de displasiaectodérmica hipohidrotica.

Planejou-se a reabilitacdo bucal protética
do paciente. Apds moldagem com alginato (Figura
5) foram confeccionados os modelos de estudo.

Sobre os modelos de estudo, confecio-
naram-se as moldeiras individuais em resina acrilica,
com o objetivo de moldagem funcional superior e
inferior (Figura 6).

FIGURA 5 - Moldagem anatdémica superior e inferior
com alginato

FIGURA 6 - Moldeiras individuais, confeccionadas so-
bre os modelos anatémicos
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A moldagem funcional inicial foi com pasta
zinco-endlica(Figura7); sobre esta utilizou-se silicone
de adicdo de média viscosidade (Figura 8).

FIGURA 7 - Moldagem funcional com pasta zinco-
enolica

FIGURA 10 - Aplicacdo do condicionador de tecido na
protese superior

FIGURA 8 - Moldagem com silicone de adi¢do de mé-
dia viscosidade

Apos a realizacdo das etapas laboratoriais
e das provas clinicas dos dentes, confeccionaram-
se as proteses removiveis (Figura 9). Para reduzir
o desconforto do paciente, a prétese foi reembasada
com condicionador de tecidos (Figura 10).

FIGURA 11 - Aspecto final do paciente
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Apesar da perda de suporte labial devido
aauséncia dos dentes anteriores, a dimenséo vertical
do paciente manteve-se inalterada pela presenca
dos segundos molares deciduos em ocluséo.

O paciente e sua mde mostraram-se
satisfeitos com o resultado final (Figura 11) e
autorizaram por escrito a divulgacdo das imagens
do paciente, em publicacdes cientificas.

DISCUSSAO

Guckes et al. (7) referem-se ao termo
“displasia ectodérmica” como sendo um grupo de
doencas hereditarias nas quais 0s tecidos
ectodérmicos ou seus derivados encontram-se
poucos desenvolvidos, sendo resultado de disturbios
de desenvolvimento na fase embrionaria. Séo
classificadas de acordo com as combinagOes e
severidades das caracteristicas clinicas apresentadas.
Até 0 momento, 132 formas clinicas diferentes da
sindrome foram documentadas, sendo reconhecidas
duas formas principais: hipohidrética (anidratica),
onde as glandulas sudoriparas sdo afetadas com
maior gravidade, e hidrotica, cuja gravidade é menor
ou até mesmo ndo apresentando alteracOes.

No caso relatado, considerando as
caracteristicas clinicas, o diagnéstico foi a forma
hipohidrdética. As glandulas sudoriparas estdo
afetadas com severidade, pois, relata a méde que a
crianga constantemente apresentava “febre” (sic)
sem doenca que a justificasse.

Essadoenca é caracterizada por apresentar
duas ou mais estruturas derivadas do folheto
ectodérmico displasicos, destacando-se pélos,
glandulas sudoriparas e dentes, cujo comprome-
timento resulta nos sinais classicos, os quais foram
identificados nesse paciente concordando com o0s
sinais e sintomas descritos por Kupietzky e Houpt,
Rad et al. e Tarjan et al. (1, 2, 9).

Tape e Tye (2) consideram essa sindrome
rara, pois acomete cerca de 1:10.000 e 1:100.000
nascidos vivos, numa proporg¢ao de cinco homens
paracadamulher, geralmente manifestadaem homens
e transmitida por mulheres. No presente caso, a mae
do paciente foi identificada como a transmissora,
pois apresentava alteracBes dentéarias compativeis
com a presenca do gene responsavel pela doenca e
pela ocorréncia da displasia em irméos e sobrinhos.

Kupietzky e Houpt e Mathias et al. (1, 10)
referindo-se ao tratamento para essa condicéo,
ressaltam a inexisténcia de tratamento especifico

para minimizar as consequéncias relativas as
anomalias de unhas, pele e pélos. Em relagdo a
hipertermia, ha relato de casos em que esse sintoma
estd presente na infancia, sendo que o tratamento
visa amenizar o quadro febril com banhos frios, uso
de roupas leves, pouca atividade fisica e em regides
de clima mais frio. O paciente deste caso reside
numa regido tropical, cuja temperatura é elevada
em todas as estacbes do ano, principalmente no
verdo; porém, ndo houve registro de queixa da
mesma em relacdo a temperatura, provavelmente
por ndo estar entendendo ainda as modificacdes
presentes em seu organismo decorrentes da doenca.

O diagnostico precoce pode propiciar a
prevencdo e controle das primeiras ocorréncias de
hipertermia nas criancas em idades precoces.

As elevacdes frequentes e inesperadas de
temperaturapodem ser confundidas com infeccBes
comuns. Diagnosticos inadequados podem levar a
tratamentos incorretos e iatrogénicos podendo
causar sérios prejuizos ou culminar no ébito da
crianga, segundo Freire-Maia e Pinheiro (11).

Dessa forma, os casos de febre de origem
obscura, no primeiro ano de vida, devem ser bem
investigados, podendo constituir-se no primeiro
sinal de displasia ectodérmica. No presente caso, a
febre em idade precoce foi relatada pela méae da
crianga, durante a anamnese.

O diagnostico de displasia ectodérmica
pode ser feito por meio de biopsia (Juhlin’s test),
que detecta a distribuicdo anormal das glandulas
sudoriparas e dos foliculos capilares, caracteristica
nessa sindrome.

De acordo com Kupietzky e Houpt (1),
relatos de episodios de febre nos dois primeiros
anos de vida, morfologia anormal dos dentes e
retardo na erupgdo, descamacédo da pele, eczema e
asma, ou frequentes infeccGes respiratorias podem
indicar a possibilidade de diagnostico da doenca.

No presente caso, a participacdo do
cirurgido-dentista foi imprescindivel para o diagndstico
da sindrome, pois, até entéo, apesar da crianca ja ter
consultado com varios médicos pediatras (devido a
outros problemas de saide), nunca foi levantada a
hipdtese diagnostica de displasia ectodérmica.

Rad et al., Tarjan et al. e Kramer et al. (2,
9,12) propdem que o principal objetivo do cirurgido-
dentista/odontopediatra, frente aum caso de crianca
portadora de displasia ectodérmica, seja uma
conduta voltada paraa melhoria da estética e funcéo,
contribuindo para o desenvolvimento fisico,
psicoldgico e social.
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No presente caso, 0 paciente mostrou
satisfacdo imediata com a instalacdo das proteses.
O tratamento fonoaudioldgico que sucedeu-se
contribuiu para o processo de adaptagdo do
paciente a nova situagdo bucal.

CONCLUSOES

Apesar de ser uma alteragdo rara, 0
cirurgido-dentista clinico geral ou especialista deve
estar preparado para reconhecer a displasia
ectoderma, pois um de seus sinais mais
caracteristicos, a hipodontia, manifesta-se na boca.

No presente caso, a reabilitagdo com
préteses removiveis possibilitou a melhora das
funcdes de mastigacéo e fono-articulacdo do paciente,
além de melhorar a estética e, principalmente,
contribuir para elevar sua autoestima.
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