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Reabilitacao Protética em Paciente com Displasia
Ectodérmica Hipohidraética: Caso Clinico

Blanca Liliana Torres Leon*, Gabriela Botelho Martins* *,
Guilherme Andrade Meyer* * *, Manuela Serra dos Santos* * * *, Yelena Aradjo César* * * *

Resumo: A Displasia Ectodérmica € uma anomalia determinada por fatores genéticos, capaz de alterar as estruturas ectodér-
micas como os dentes, pele, cabelo, unhas, gldndulas sudoriparas e sebdceas. Existem muitas variagoes da Displasia
Ectodérmica, sendo que, a Displasia Ectodérmica Hipohidrotica ou Anidrética ligada ao cromossomo X é a forma mais
conhecida e uma das quais o cuidado odontoloégico € uma etapa muito importante do tratamento. Este trabalho teve como
objetivo relatar um caso clinico de um paciente do sexo masculino, 06 anos de idade, portador de Displasia Ectodérmica
Hipohidrdtica, em que seu tratamento consistiu na confeccdo de uma Protese Total, em ambas as arcadas, com a intengéio
de melhorar suas condicbes estéticas, funcionais e psicoldgicas. Esse paciente procurou, junto a mde, a disciplina de
Estomatologia Il da Escola Bahiana de Medicina e Saude Publica com a queixa principal de “falta dos dentes desde o
nascimento”. Apds a anamnese, exame clinico e radiogrdfico foi estabelecido o diagndstico de Displasia Ectodérmica
Hipohidrética e o paciente foi encaminhado para a disciplina de Protese Total com a finalidade de confeccionar duas
Prdteses Totais (superior e inferior). O resultado foi o resgate das condicbes estéticas, funcionais e psicolégicas do paciente.
Frente ao exposto, concluiu-se que o diagnostico e tratamento precoces sdo fatores importantes para melhorar as condicées
estéticas, funcionais e psicolégicas da crianga, permitindo seu desenvolvimento fisico, emocional e social. Além disso, a
instalacéio da Protese Total permitiu uma melhor alimentagéio e suspenséio do habito de succdo digital, constituindo uma
alternativa satisfatoria para o tratamento reabilitadlor.

Palavras-Chave: Tratamento protético em crianca; Displasia ectodérmica hipohidrética; Anodontia total

Abstract: The Ectodermal Dysplasia is an anomaly determined for genetic factors, capable to modify the ectodermics struc-
tures as teeth, skin, hair, nails and sweat and sebaceous glands. Have many variations of the Ectodermal Dysplasia (more
than 120 types), being that, the Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia or Anidrotic X-linked chromosome is the most common
type and dental care is one of the most important steps of the treatment. This article had as objective to display a clinical
case of a patient of the masculine sex, 06 years of age, with Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia, where its treatment consist-
ed of the confection of a Complete Denture, in both arches, with the aim of improving the esthetic, functional and psycho-
logical conditions. This patient with the main complaint of "lack of teeth sincebirth" (sic). After anamnese, clinical and radi-
ographic examinations, the diagnosis of Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia was established and the patient was directed
for disciplines of Complete Denture with the purpose of confection two Dentures (upper/lower). The result was the rescue of
the aesthetic, functional and psychological conditions of the patient, concludes that the precocious diagnosis and the pros-
thetic treatment are important factors for the physics, emotional and social needs of young patients with ectodermal dyspla-
sia. The completure denture established a treatment option of oral rehabilitation for improved the masticatory and inter-
rupted of digital suction.
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INTRODUCAO

Historicamente, os dados que descrevem a Displasia
Ectodérmica datam de Darwin, que a observou em 1838. Christ,
em 1913, a definiu como um defeito congénito do ectoderma,
e Weech, em 1929, impressionado pela auséncia de funcao das
glandulas sudoriparas, denominou-a de Displasia do Ectoderma
Anidrética®.

A Displasia Ectodérmica representa um grupo de condicdes
hereditdrias, nas quais uma ou mais estruturas anatémicas
derivadas do ectoderma ndo se desenvolvem®. A Sociedade
Nacional de Displasia Ectodérmica define essa sindrome como
uma anomalia de duas ou mais estruturas do ectoderma causa-
da por fatores genéticos, apresentando, clinicamente, parcial ou
completa auséncia de glandulas sudoriparas e anormalidades
dentais, além de outros defeitos congénitos®.

A Displasia Ectodérmica é uma sindrome bastante invulgar,
sendo sua prevaléncia na populacado de 1:100.00 nascimentos®,
sendo assim, a relevancia desse trabalho em explanar um caso
de uma crianca de 06 anos de idade acometida por essa sindrome.

Criancas com Displasia Ectodérmica podem apresentar varias
manifestacbes da doenca que diferem na gravidade, e podem
ou nao envolver os dentes, pele, cabelo, unhas e glandulas sudori-
paras e sebéceas, tornando dificil a classificacdo da mesma®.

Existem mitas variacbes da Displasia Ectodérmica. Estimativas
indicam que elas sao mais de 120 tipos, podendo ser herdadas
em qualquer um dos vdrios padroes genéticos, incluindo
autossomico dominante, autossomico recessivo e ligado ao
cromossomo X®. Os principais tipos s3o a Hipohidrética (Anidrética)
e Hidrética, sendo que cada forma tem a sua origem e carac-
teristica baseadas, principalmente, na auséncia ou presenca das
glandulas sudoriparas.

A displasia Anidrética ou Hipohidrética, também conhecida
como Sindrome de Christ-Siemens-Touraine®. £ uma sindrome
rara, de heranga recessiva ligada ao cromossomo X e afeta apenas
homens, sendo transmitida pelas mulheres®. As manifestacoes
clinicas incluem auséncia total ou parcial dos pélos, glandulas
sebaceas e sudoriparas (hipohidrose), trazendo como conseqién-
cia febre e infeccdes respiratorias. Um quadro clinico comum é
a hipertermia decorrente da sudorese. O cabelo apresenta-se
fino, claro e esparso (hipotricose) e a densidade das sobrancel-
has e cilios é reduzida. Nas formas mais completas, o paciente
apresenta bossa frontal saliente, nariz em sela, labios proemi-
nentes, diminuicdo da dimensao vertical e espessamento perior-
bita. A pele se apresenta seca e fina devido a deficiéncia das
glandulas sudoriparas. As unhas podem estar distréficas ou
quebradicas e o paciente pode ter implantacdo baixa e obliqua
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das orelhas além de baixa estatura®.

As manifestacdes bucais mais comuns encontradas na liter-
atura sao a hipodontia ou anodontia, tanto na denticdo decidua
como na permanente, dentes com anomalia de forma (incisivos
condides e pontiagudos e os molares com o didmetro da coroa
reduzido) ou de desenvolvimento (dentes com hipoplasia de
esmalte), menor desenvolvimento do 0sso alveolar em funcéo
da auséncia de dentes, ficando o paciente com o aspecto facial
de um idoso®. O crescimento 6sseo alveolar ocorre em respos-
ta a erupcao dentdria, sendo adaptado e remodelado de acor-
do com as necessidades dentarias e sofrem reabsorcdo quando
os dentes sao perdidos. A mucosa mostra-se seca e a secrecdo
salivar diminuida devido a hipoplasia das glandulas salivares,
sendo um fator predisponente a carie"”.

Também é relatada na literatura, associacdo com outras
anomalias como a fenda palatina, polidactilia ou sindrome da
ectrodactilia®. Do ponto de vista histoldgico, pode-se observar
numero reduzido de glandulas sudoriparas e foliculos pilosos. As
estruturas anexas presentes sao hipoplasicas ou mal formadas®.

0 diagnéstico é essencialmente clinico e, algumas vezes,
feito na infancia, pois o bebé apresenta uma febre de origem
obscura®. £ de extrema importancia que ele seja feito precoce-
mente para permitir os desenvolvimentos fisicos, emocionais e
sociais, uma vez que pacientes com essas condicdes, geralmente
sao retraidos, timidos e complexados pela aparéncia anormal e
a auséncia dos dentes.

De acordo com Kupietzky & Houpt™, os pacientes relatam
que os médicos pediatras sdo incapazes de diagnosticar os
sintomas da doenca nos primeiros anos de vida e que, geral-
mente, o odontopediatra é o primeiro profissional de sadde a
diagnostica-la, devido ao atraso da erupcdo ou outras caracteris-
ticas bucais.

Uma vez feito o diagndstico, o paciente deve ser apresen-
tado aos possiveis tratamentos alternativos que podem incluir:
tratamento futuro, ou seja, aguardar até a fase final da adolescén-
cia; préteses parciais removiveis ou completas; tratamento ortodon-
tico; alteracao estética dos dentes presentes com resina compos-
ta; prétese fixa; implantes 6sseo-integrados®'™. Além do trata-
mento dentario, 0s pacientes e familiares devem ser encamin-
hados a um aconselhamento genético®.

Independente de qual a alternativa de tratamento escolhi-
da, ele deve ser multidisciplinar, para possibilitar a completa
reabilitacdo estética, funcional e psicologica®.

Exames estomatoldgico e radiografico periddicos sao recomen-
dados, sendo esse dltimo importante a fim de avaliar o estado
de erupcdo dos dentes permanentes que, por ventura, estejam
presentes®™. A auséncia de denticdo decidua (anodontia) ¢ uma
manifestacao clinica ndo muito frequente™. Desta maneira, este
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trabalho tem como objetivo descrever um caso clinico de um
paciente do sexo masculino, 6 anos de idade, portador de Displasia
Ectodérmica Hipohidrotica, através da confeccdo de Prétese Total,
em ambas as arcadas, com a intencdo de melhorar suas condicoes
estéticas, funcionais e psicologicas.

CASO CLINICO

0 paciente T).S., do sexo masculino com 6 anos de idade,
melanoderma, estudante, procurou a disciplina de Estomatologia
Il na Escola Bahiana de Medicina e Sadde Publica, na compan-
hia de sua mée com a queixa principal de “falta dos dentes
desde o0 nascimento” (sic).

Durante a anamnese, percebeu-se que a crianca era muito
timida e se sentia constrangida pela auséncia de dentes. A crianca
apresentava hdbitos de succdo digital além de alteracdo na fonéti-
ca e deficiéncia mastigatoria.

Com relacdo a historia médica, a crianca era portadora de
uma anemia profunda, transpiracao e secredo serosa escassas,
tosse seca, falta de ar esporddica e eventuais crises de calor. A
higiene oral dessa crianca era realizada com bochechos a base
de dqua e creme dental.

No exame extra-oral, observaram-se caracteristicas de displa-
sia ectodérmica tais como o aprofundamento do seio nasal,
depressao da ponte nasal e diminuicdo da dimensdo vertical
associado a anodontia total. Também foi verificada a proeminén-
cia frontal com conseqiiente “nariz em sela”, pele fina e seca,
pélos escassos, labios protuberantes e linfonodos palpéveis bilat-
erais, mas com aspecto de normalidade. (Figuras 1 e 2)

Com excepcao da xerostomia apresentada e anodontia, 0
exame intra-oral mostrava-se dentro dos padrées de normalidade.

Objetivando um estudo mais detalhado, foi solicitada uma
radiografia panoramica, sendo observado a auséncia dos germes
dentarios e atrofia dssea dos rebordos alveolares, mas as demais
estruturas 6sseas encontravam-se, aparentemente normais.
(Figura 3)

Para obter mais detalhes sobre as condicdes dsseas e
sistémicas do paciente, foram solicitados exames bioquimi-
cos de fosfatase alcalina e clcio, além de glicemia e hemogra-
ma completo.

Alicercados nos exames dlinico e radiografico, concluiu-se o
diagnéstico de Displasia Ectodérmica Hipohidrética ou Anidrética
(DEA), uma vez que as caracteristicas apresentadas pelo paciente
eram compativeis com a sindrome em questao. A mae foi esclare-
cida sobre o cardter benigno da doenca e relatou que alguns
parentes também possuiam auséncia de algumas unidades
dentarias, inclusive ela.
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Figura 3 - Radiografia Panoramica

Posteriormente, o paciente foi encaminhado para a disci-
plina de Prétese Total para a confeccdo das préteses removiveis
superior e inferior, a base de resina acrilica, satisfazendo o moti-
vo da sua consulta.

Nessa etapa, os procedimentos de confeccdo de uma protese
total foram realizados. Foi iniciado a moldagem inicial da arca-
da superior e inferior com alginato (Jeltrate, Dentsply) para a
confeccdo dos modelos anatdmicos. Posteriormente, a partir dos
modelos de estudo em gesso pedra tipo Il (Herdodent, Vigodent S.A)
a moldeira de acrilico individual foi confeccionada pela técnica
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pé-liquido para a realizacdo da moldagem funcional. Antes da
realizacdo da moldagem funcional, as moldeiras individuais foram
ajustadas no paciente. A fim de se observar de forma mais apura-
da as dreas de trauma e isquemia durante a adaptacao da mold-
eira individual, a mesma passou por um polimento quimico em
microondas™.

0 selamento periférico foi feito com godiva de baixa fusao
em bastao (Kerr) colocada em cada regido com relacdo ao compor-
tamento das estruturas para-protéticas, tanto da maxila como
na mandibula. A cada regido em que a godiva era colocada,
movimentos funcionais, como tracionamento da bochecha, eram
realizados com o objetivo de conferir a boa retencdo e estabili-
dade da futura prétese. A moldagem funcional foi realizada com
poliéter (Impregum - 3M). (Figuras 4 e 5). Ap6s a obtencao dos
moldes, foi executado o encaixotamento com cera utilidade
(NewWax - TechNew) e cera n°7 (NewWax - TechNew) em toda
a periferia para, posteriormente, verter gesso especial tipo IV
(Durone, Dentsply), obtendo assim o modelo de trabalho.

Sobre os modelos de trabalho (superior e inferior), confec-
cionou-se uma placa base feita em resina acrilica incolor auto-
polimerizavel (Jet-Classico Ltda. Art. Odontoldgicos), também
pela técnica pé-liquido. A placa base recebeu o rolete de cera
para a obtencao das relacdes maxilo-mandibulares. Para o ajuste
dos roletes de cera, foi necessdria a confeccdo de uma Réqua
de Fox individualizada, a base de resina acrilica auto-polimer-
izdvel (Jet-Classico Ltda. Art. Odontolégicos), para o paciente,
devido a dificuldade de utilizacdo da pré-fabricada. (Figura 6)

ApGs esses ajustes, foram tracadas as linhas de referéncia -
linha média, linha do sorriso forcado e linha dos caninos - que
serviram de orientacdo a selecdo e a montagem dos dentes arti-
ficiais (Vipi), previamente selecionados.

Nao estdo disponiveis no mercado dentes artificiais para a
utilizacdo em criancas, portanto, fizeram-se necessarios desgastes
compativeis com a arcada dentdria e oclusdo do paciente. (Figura 7)

0s modelos de trabalho foram, em seguida, montados em
Articulador Semi-Ajustével (Bioart 2000, Sao Paulo, Brasil) com
os planos de cera, para que fossem enviados ao laboratério para
a montagem dos dentes artificiais.

Na consulta sequinte, a prova dos dentes artificiais em cera
permitiu a verificacdo da posicao de oclusao, dos Iabios superi-
or e inferior e da fonacao

Na consulta final, as préteses foram ajustadas e instaladas.
(Figura 8) Instrucdes referentes ao manuseio e higiene foram
feitas ao paciente e a sua mae. Nessa consulta, foi surpreen-
dente constatar a intimidade do paciente com a prétese, visto
que a aceitacdo da mesma foi total. Foi necessaria, apenas a
colocacdo de fita adesiva (Corega®) na protese inferior em virtude
de sua menor retenco.

Revista Portuguesa de Estomatologia, Medicina Dentdria e Cirurgia Maxilofacial

Figura 4 - Moldagem funcional superior

Figura 5 - Moldagem Funcional Inferior

Figura 7 - Montagem dos dentes artificiais
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Figura 8 - Instalacdo da prétese total superior e inferior

0 paciente faz uso didrio das préteses, o que lhe proporciona
melhores condicdes estéticas, funcionais e psicolégicas. O acom-
panhamento a cada seis meses para a modificacdo ou substitu-
icdo das proteses é essencial.

DISCUSSAO

palmente em pacientes que estao iniciando a vida escolar™.

Para Tommasi (1985), o tratamento da Displasia Ectodérmica
Hipohidrética é puramente sintomatico e reabilitador, porém, de
acordo com a literatura consultada, o tratamento deve ser cuida-
dosamente planeado por um grupo multidisciplinar que coor-
denard o diagnostico, tratamento e acompanhamento®. Esse
grupo deve apresentar médico pediatra, odontopediatra, prote-
sista, dermatologista, otorrinolaringologista, fonoaudidlogo e
psicologo. O geneticista também deve ser consultado para confir-
mar o diagnostico da doenca e aconselhamento familiar®.

Existem duas possibilidades para reabilitacdo do paciente
portador de anodontia: préteses totais ou instalacdo de implantes
dsseo-integrados. Para 0 caso em questao, optou-se pela confeccdo
de uma proétese total, uma vez que o paciente encontra-se em
fase de crescimento, sendo contra-indicada a instalacdo dos
implantes®™™, Apesar de ser um tratamento reabilitador satis-
fatorio, as proteses totais, sempre que necessario, devem ser
trocadas ou substituidas para acompanhar o desenvolvimento
e crescimento infantil.

A andlise de um grande niimero de casos na literatura revela
que a prevaléncia na populacdo da Displasia Ectodérmica é de
1:100.000, na propor¢ao de 5 homens para 1 mulher®.

No presente trabalho, o paciente apresentava a Displasia
Ectodérmica do tipo Hipohidrética ou Sindrome de Christ-Siemens-
Touraine, que parece ser mais comum. O diagnostico foi estab-
elecido através de exame clinico onde se observou alteracoes
faciais, pélos finos, claros e esparsos e auséncia de sudorese
(caracterizando esse subtipo de Displasia Ectodérmica). Além foi
verificado uma perda da dimensao vertical e labios proemi-
nentes.

Também foi constatada ao exame clinico e radiogréfico (radi-
ografia panoramica) a auséncia completa de germes dentdrios.
Observacdes semelhantes também foram encontrados nos estu-
dos de Ramos et al®, ao verificar nos casos de displasia ecto-
dermica, a anodontia na denticdo decidua.

0 diagnéstico da doenca e sua classificacdo quanto ao tipo
fica facilitado quando o paciente apresenta suas formas clinicas
mais caracteristicas e marcantes. Entretanto, quando essas carac-
teristicas sao menos marcantes, torna-se dificil, principalmente
para o clinico, o diagnéstico e a divisao em tipos e grupos.

Ap6s o diagnostico da sindrome, é essencial orientar os pais
ou responsaveis em relacdo aos problemas de falta de sudorese
e necessidade de monitorar o calor, como também, o carater
benigno da doenca.

Criancas com Displasia Ectodérmica sdo muito afetadas psico-
logicamente, devido as caracteristicas de anormalidade, princi-
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CONCLUSOES

Frente ao exposto, concluiu-se que o diagnéstico e o trata-
mento precoces sao fatores importantes para melhorar as
condicdes estéticas, funcionais e psicoldgicas da crianca, permitin-
do seu desenvolvimento fisico, emocional e social. Além disso,
a instalacdo da Prétese Total permitiu uma melhor alimentacao
e suspensao do habito de succao digital, constituindo uma alter-
nativa satisfatdria para o tratamento reabilitador. Nesse contex-
to, cabe ao cirurgido-dentista a reabilitacdo dentdria, a qual, além
de melhorar as funcdes mastigatdrias e fonéticas, resgata a auto-
estima e possibilita um melhor convivio social do paciente.
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