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MANIFESTACOES BUCO-DENTARIAS
DO SINDROME DE ELLIS-VAN-CREVELD*

Teresa Pereira Sabina Fernandes(l), José Manuel Neiva de Azevedo@
Antonio Manuel de Sousa Vieira®)

Resumo:

O sindrome de Ellis Van Creveld é uma
displasia condroectodérmica que se apresenta
sob a forma de um nanismo desarmonioso.

Relatamos um estudo Estomatolégico efec-
tuado numa crianga de 12 anos afectada por
este sindrome.
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Summary:

The Ellis Van Creveld Syndrome gives
rise to a dwarf showing chondroectodermal
dysplasia. We report a case of a girl the
twelve years old, with some alterations of
the mouth, teeth and other malformations.
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1 — Descrigio Geral dos Sindromes
Displasicos Condrodistréficos
e Ectodérmicos mais frequentes.

Teém sido denominadas displasias ou con-
drodistrofias dsseas o conjunto de alteragdes
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do osso e da cartilagem que podem traduzir-
se, em relagdo ao normal desenvolvimento
do esqueleto, em hipoplasias ou hiperplasias.

Uma displasia ectodérmica é uma doenga
hereditdria que envolve todas as estruturas
derivadas da ectoderme.

O tecido dentario de origem ectodérmica,
esmalte, € como se sabe o primeiro a surgir na
ordem cronolégica da odontogénese.

Se por raz8es hereditarias se transmite uma
displasia ectodérmica, o portador apresentara
todas as estruturas derivadas embriologica-
mente da ectoderme mais ou menos alteradas.
Paralelamente aa  alteragdes  dentdrias
encontram-se alteragdes da: pele, pélos, glan-
dulas sebaceas e sudoriparas, glandulas lacri-
mais, glandulas salivares, glindulas mamarias,
mucosas do tracto respiratério, unhas e por
vezes altera¢Ges do sistema nervoso central.

A triade fundamental de sintomas para um
diagnostico ¢, Hipohidrose ou anidrose, hipo-
tricose e hipoddncia ou anoddncia.

E a bidpsia das glandulas cutineas, exame
histoldgico da pele da emingncia tenar, medi-
¢do do suor e as radiografias dentérias que
ddo a sua confirmacio.

2 — Manifesta¢Ges mais comuns na cavidade
oral das Displasias Ectodérmicas.

Numa displasia ectodérmica ha em regra

alteracdes dentarias sendo estas: Alteragdes
da morfologia, da implantag@o e erupgdo.

A boca poode apresentar um labio superior
pequeno, freios labiais acessorios, defeitos no
sulco gengivo labial (vestibulo) lingua lobula-
da, hipoglossia, quistos dentarios, atresia das
coanas.

3 — Sindromes Displisicos mais frequentes
com repercussio ao nivel da cavidade
oral:

Displasia ectodérmica anidrética ou Sin-
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drome de Crist — Siemons — Touraine.

Disostose Cleido-Craneana ou Sindrome
de Marie et Sainton.

Disostose Crineo-Facial ou Sindrome de
Crouzon.

Disostose Mandibulo-Facial ou Sindrome
de Franceschetti-Zwallen.

Displasia Ectodérmica com surdez (tipo
Robinson).

Sindrome  Oro-digito-facial  (Papillon
— Laége — Psaume) Acondroplasia.

Doenga de Allbers-Schonberg.

Doenga o¢ssea hiperdstica generalizada
(Wiptok).

Sindrome Pierre-Robin.

Displasia Espondilo-Epifiseal (Sindrome
de Morquio).

4 — Caracterizacdo do sindrome de Ellis Van
Creveld.

O sindrome de Ellis Van Creveld é uma
displasia condroectodérmica de transmissdo
autossomica recessiva. Este sindrome foi indi-
vidualizado em 1940 por Ellis € Van Creveld e
estdo descritos apenas cerca de uma centena
de casos.

Todos os individuos afectados apresentam
um nanismo condrodistréfico desarmonioso.

5 — Caracteristicas gerais morfofuncionais
do-sindrome de Ellis Van Creveld.

Condrodisplasia dos ossos longos.

Alteracdes no crescimento encondral.

Membros displasicos curtos.

Polidactilia ou sindactilia que se manifesta
sempre nas maos e s6 em 10% nos pés.

Displasia ectodérmica Hidrotica.

Unhas ausentes ou hipoplasicas.

Auséncia ou hipoplasia dos pélos.

Cabelo por vezes fino e disperso.

Pestanas e sobrancelhas por vezes ausentes.
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O coeficiente intelectual é em regra normal
ou pouco abaixo do nivel médio.

Malformagdo cardiaca em 50 a 60% dos
casos, habitualmente um defeito do septo au-
ricular.

Anomalias do sistema urinario tais como:
agenesia renal, megaureter.

Anomalias do sistema nervoso, também ja
foram descritas.

6 — Manifesta¢Ges buco-dentarias
mais frequentes no sindrome de Ellis
Van Creveld.

Auséncia do vestibulo anterior mandibular
Freios labiais anormais

Agenesia das incisivos inferiores

Pequenos dentes conicos com diastemas
Hipoplasia do esmalte

Erupgdo prematura dos dentes

O prognéstico destas criancgas ¢ feito em
geral de acordo com o grau de cardiopatia
existente.

As criangas que sobrevivem tBm uma altura
na idade adulta de 1 a 1,5 metro.

7 — Caracteristicas Gerais Morfofuncionais
da Paciente.

C.A.S., sexo feminino, 12 anos, natural e
residente em Matosinhos. Peso 23 Kgs., altu-
ra 1,14 m. (normal — 1,47 m. — 39 Kgs.).
Pele e pélos normais, cabelo de implantacio
normal, capacidade intelectual normal para a
idade, com bom rendimento escolar.

Paciente introvertida, mas colaborante.
Desde o nascimento revelou atraso no desen-
volvimento estato-ponderal.

Apresenta alteragdes no Sistema-Osteo-
Articular: Membros dismoérficos sindactilia
da méo direita, resolvida cirurgicamente, es-
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bogo de dedo supranumerario ao nivel do 5.°
dedo do pé direito, displasia das extremidades
superiores de ambos os fémures, coxa vara
bilateral, encurtamento do membro inferior
esquerdo de 8§ mm., valgismo dos joelhos,
acentuagdo do cavado plantar.

Alteracdes do sistema urindrio, hidronefro-
se bilateral.

Alteragdes do sistema cardio vascular, so-
pro cardiaco de grau II/ VI no B.E.E.

8 — Altera¢Ges estomatoldgicas na paciente,

Alteracées das mucosas

Labios normais; freios labiais anormais,
apresentando também varios freios acessé-
rios; sulcos gengivo labiais anormais com ves-
tibulos anteriores baixos.

Bochechas e restantes estruturas orais nor-
mais.

Anomalias de niimero

Agenesia dos germes de 1.8, 3.5, 4.8.

Supranumerarios — dente acessério entre
42e4.3.

Distomolar em relagdo ao 2.8.

A nossa paciente 20 contrario do que se
encontra descrito, apresenta dentes acessé-
rios.

Anomalias de forma

Todos os dentes com microdéncia.
Nos blocos incisivos superior e inferior,
dentes condides tipicos.

Anomalias de estrutura

Hipoplasia do esmalte, mais evidente a ni-
vel dos molares.

Anomalias de posi¢do

Vestibulo versdo do dente acessério.
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9 — Conclusio

Esta paciente com patologia multidiscipli-
nar, é seguida no Hospital de S. Jodo em
varias consultas, nefrologia, cardiologia, neu-
rologia, ortopedia, medicina, assim como na
nossa consulta. Apresentou-se a esta, princi-
palmente para tratamento de caries dentérias,
tratamentos esses que ja foram efectuados
encontrando-se agora a ser seguida regular-
mente apenas com fins profilacticos.
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