FACTORES GENETICOS ASSOCIADOS A INCLUSAO DENTARIA
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RESUMO: O autor procura por em evidéncia alguns factores genéticos relacionados com a inclusdo dentaria, apos
pesquisa bibliografica e na base de dados do London Dysmorphology Database. Concretamente, referem-se os
sindromes de: Polipose adenomatosa familiar do célon/Sindrome de Gardner, Disostose cleido-craniana,
Displasias ectodérmicas, Sindrome de Albers-Schinberg, Querubismo (Deen¢a quistica multilocular dos
maxilares), e a Fibromatose congénita gengival.

ABSTRACT: The author emphasises some genetic alterations associated with dental inclusion, on the basis of a
literature review and search through the London Dysmorphology Database. The present work focuses on the
following syndromes: Familial adenomatous polyposis of the large bowel/Gardner Syndrome, Cleido-cranean
dysostosis, Ectodermal dysplasia, Albers-Schénberg Syndrome, Cherubism (familial cystic multilocular disease

of the jaws) and Congenital gengival fibromatosis.
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1. INTRODUGCAO

Sdo multiplas as causas ou factores genéticos
associados a inclusdo dentaria. De facto, tanto altera-

¢Oes gerais como modificagdes ao nivel local podem

ser responsaveis por esta patologia. Dado que os
dentes inclusos ndo tém habitualmente alteracdes
morfologicas relevantes (isto €, sdo quase sempre de
formacdo e diferenciagdo normais), a associagdo de
doencas sistémicas a inclusdo dentaria parece decorrer
da capacidade das mesmas comprometerem o desen-
volvimento dsseo normal, levando, a obstrugdo me-
canica da erupcdo.
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Com efeito, parece obvia a necessidade de identifi-
car (e tratar) uma eventual patologia sistémica respon-
savel por inclusdo dentaria, em vez de limitar a inter-
vengdoe terapéutica a repara¢do cirurgica de uma das
suas manifestacoes.

As doengas genéticas sdo classicamente divididas
em 3 grupos, a saber: doengas monogénicas (isto €,
causadas pela lesdo de.um so gene), doengas poligéni-
cas/multifactoriais (associadas a alteragtes de varios
genes e 4 acgdo de determinados agentes ambientais)
e doengas cromossomicas (em que se verifica perda ou
excesso de um cromossoma, ou parte dele) (1,2,3,4,5).

Das malformacoes congénitas (habitualmente de
causalidade multifactorial) mais frequentemente
associadas a altera¢des do desenvolvimento dentario,
destaca-se a fenda palatina. No entanto, dado que se
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trata de uma patologia com implica¢Oes evidentes a
nivel local, e pela importancia de que se reveste,
devera ser abordada, oportunamente, num trabalho
separado.

As doencas cromossomicas ¢ monogénicas sdo
facilmente identificadas clinicamente, ja que se
caracterizam, respectivamente, por alteragdes eviden-
tes do cariotipo ou por uma historia familiar sugestiva
de hereditariedade mendeliana.

No case de doencas multifactoriais, embora a
transmissdo nio seja mendeliana, verifica-se habitual-
mente uma maior incidéncia da patologia em familia-
res do que na populagdo geral.

Embora se verifique com frequéncia historia de
dentes inclusos em familiares de individuos atectados,
aceita-se que tal traduza, na maioria dos casos, uma
hereditariedade do tipo multifactorial (isto ¢, envol-
vendo uma predisp-osi(;éo genética multigénica e a

ac¢io de agentes ambienciais) e nio uma doenga
mendeliana (monogénica) (Figs.1 e 2).

No entanto, estao bem documentados exemplos
de doengas monogénicas raras associadas a inclusdo
dentaria. Assim, uma pesquisa na base de dados
London Dysmorphology Database revelou a exis-
téncia de 71 sindromes dismeorficos associados a
alteragoes do desenvolvimento e/ou erupcdo dentari-
as, dos quais 46 correspondem a doengas monogéni-
cas de hereditariedade variavel (autossomica reces-
siva, autossémica dominante, X dominante e X
recessiva) (6,7.8,9,10,11,12,13,14,15).

Destes, salientam-se pela sua frequente associag@o
a inclusdo dentaria os seguintes:

2. POLIPOSE ADENOMATOSA FAMILIAR
DO COLON/SINDROME DE GARDNER

Esta patologia, de transmissdo autossomica domi-
nante, caracteriza-se pela existéncia de multiplos
polipos adenomatosos do colon de aparecimento
precoce, com elevado risco de malignizago. Constitu-

[

Fig. 1 (a,b,c) — Este doente apresenta inclusdo do canino maxilar
e primeiro premolar direitos com persisténcia do canino temporario
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Fig. 2 (a,b.c) — Nesta doente, irma do anterior observa-se agenesia
do incisivo lateral direito tendo o canino erupcionado no seu lugar
e apresentando a persisténcia do canino temporario

em manifestagdes clinicas acessorias desta doenca a
existéncia de tumores benignos de localizagio extra-
intestinal, nomeadamente quistos sebaceos, fibromas,
lipomas, osteomas (sobretudo da mandibula) e odonto-
mas. A existéncia de casos de dentes supranumerarios
encontra-se igualmente descrita.

Os casos de inclusdo dentaria verificados neste
sindrome poderdo ser obviamente devidos tanto a
existéncia de neoplasias da mandibula, como & de
dentes supranumerérios (7,8,10,16,17).

3. DISOSTOSE CLEIDO-CRANIANA

Trata-se de uma doenga de transmissdo autossdmi-
ca dominante, caracterizada por braquicefalia, proemi-
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néncias frontais e parietais, encerramento tardio das
fontanelas, hipoplasia ou aplasia das claviculas e
desenvolvimento psicomotor normal.

Ao nivel dentério, verifica-se frequentemente

" atraso da erupgdo e/ou inclusdo dentéria (sobretudo

dos dentes definitivos), md formagio radicular, quistos
de retencdo, hipoplasia do esmalte e dentes supranu-
merarios (7,8,10.17,18).

4. DISPLASIAS ECTODERMICAS

As displasias ectodérmicas constituem um grupo
clinica e geneticamente heterogéneo, dada a existéncia
de diferentes manifestagdes clinicas e de formas de
transmissao distintas (autossémica dominante, autos-
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sdmica recessiva e X recessiva).

Embora as anomalias a nivel dentério se encontrem
descritas em qualquer das formas de displasias ecto-
dérmicas, o atraso da erupgdo e/ou inclusdo e a hipo-
dontia/anodontia (Fig.3) sdo mais frequentes na
displasia ectodérmica hipohidrotica (transmissdo X
recessiva) ¢ Sindrome de Rapp-Hodgkin {transmissao
autossomica dominante). Sublinhe-se a existéncia
nesta tiltima patologia de diversas anomalias passiveis
de conduzirem 2 inclusdo dentaria, nomeadamente
hipoplasia maxilar e fenda palatina (5,7,8,10,17,19.20).

mica dominante, esté associada a um aspecto tipico da
face, com proeminéncia do andar médio da face e
hipertelorismo, quistos multiloculares dos maxilares
associados a anomalias dentarias, tais como anodontia
¢ inclusdes (7.8.10,17,18,23) .

7. FIBROMATOSE CONGENITA GENGIVAL

Esta patologia, de transmissdo autossomica domi-
nante, caracteriza-se por uma proeminéncia marcada

Fig. 3 — Displasia Ectodérmica

5. SINDROME DE ALBERS-SCHONBERG

Trata-se de uma patologia de transmissao autosso-
mica recessiva, caracterizada por um defeito grave da
reabsorciio Ossea, levando a formagao de 0ssos espes-
sos, densos ¢ frageis. As alteragdes Osseas referidas
levam ao comprometimento da hematopoiese medular,
bem como a compressdo frequente de estruturas
nervosas ¢ vasculares, pelo que os individuos afecta-
dos motrem habitualmente na primeira infancia.

Ao nivel dentério, as consequéncias da deficiente
reabsorcio Ossea traduzem-se por retengdes e/ou
inclusdes dentarias, bem como por osteomielites
secundarias a estes problemas (7,8,10,17.18.21,22).

6. QUERUBISMO (DOENCA QUISTICA
MULTILOCULAR DOS MAXILARES)

Esta doenga rara, benigna, de transmissao autosso-
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da mucosa gengival devida a fibromatose da mesma,
sendo a submucosa composta de fibras colageéneas
hialinizadas, grossas, de tipo queldide.

Esta situaciio constitui um Obvio obstaculo a uma
erupgio dentdria normal (7,8,10,17).
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