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RESUMO

Um anico incisivo central superior € um achado raro. Ocorre em aproximadamente
em 1:50.000 nascimentos e apresenta predilecdo pelo género feminino. E
considerado um sinal clinico de malformacfes de desenvolvimento da linha média,
ocorridas entre 35° e 38° dia gestacional. Tem sido denominada de Sindrome do
Incisivo Central Superior Solitario e é facilmente diferenciada de uma anodontia
simples. A Sindrome do Incisivo Central Superior Solitario vem sendo relatada como
achado isolado ou associada a outros problemas de desenvolvimento, como
anomalias nasais congénitas, deficiéncias de crescimento, holoprosencefalia,
alteracbes no formato e morfologia craniofacial, doenca cardiaca congénita,
sindromes, entre outras alteracfes locais e sistémicas, que podem necessitar de
tratamento médico, servindo de alerta aos profissionais da saude. O diagnostico
pode ser realizado durante a vida intrauterina, porém, na maioria das vezes é
realizado somente apés a erupcéo dentaria permanente. Neste trabalho € relatado o
caso clinico de uma menina com 6 anos de idade que apresenta clinicamente um
anico incisivo central superior na denticdo decidua e radiograficamente foi possivel
observar a mesma situacdo na denticdo permanente. Além, disso a paciente
apresentava auséncia de freio labial e papila incisiva, palato profundo com rafe
palatina pronunciada, filtro labial indistinto e respiracdo bucal prevalente, sem outra
alteracao sistémica evidente.

Palavras-Chave: Maxila. Desenvolvimento Maxilofacial. Anormalidades Dentarias. Anodontia.



ABSTRACT

A single central incisor is a rare, occurring in approximately 1:50.000 births, with a
predilection for females. It is considered a clinical sign of developmental
malformations of the midline, which occurred between 35 and 38 gestational day. It
has been called Solitary Median Maxillary Central Incisor Syndrome and is easily
distinguished from a simple anodontia. The Solitary Median Maxillary Central Incisor
Syndrome has been reported as an isolated finding or associated with other
developmental problems such as nasal congenital abnormalities, growth deficiencies,
holoprosencephaly, format changes and craniofacial morphology, congenital heart
disease, syndromes, among other local and systemic changes that may need
medical treatment, serving as a warning to health professionals. The diagnosis can
be made during intrauterine life, but in most cases it is performed only after the
permanent tooth eruption. We report a case of a girl aged 6 years of age who
presented clinically a single maxillary central incisor in the primary dentition and
radiographically was possible to observe the same situation in the permanent
dentition. In addition, this patient had no labial frenulum and incisive papilla, deep
palate palate with pronounced, indistinct philtrum and mouth breathing prevalent
without other apparent systemic change.

Keyword: Maxilla. Maxillofacial Development. Tooth Abnormalities. Anodontia.
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1 INTRODUCAO

A Sindrome do Incisivo Central Superior Solitario tem uma baixa frequéncia
na populacdo, sendo que em muitos pacientes o diagnostico ndo é bem
estabelecido. Esta condigcdo € caracterizada pela presenca de um unico incisivo
central superior localizado precisamente na linha média, e afeta tanto a denticdo
decidua como a permanente. Além da presenca do incisivo central superior Unico,
outras anomalias podem estar presentes na cavidade bucal, como auséncia do freio
labial superior e da papila incisiva, crista palatina proeminente, labio superior em
forma de arco com filtro pouco definido.

Existem indicios de que afeta mais pacientes do género feminino e o
diagnéstico, quando ndo hd comprometimento sistémico, frequentemente é realizado
somente apos a erupcao dentéria.

Alteracbes no desenvolvimento entre os dias gestacionais 35° e 38° com
fusdo prematura da linha média impedem a formacdo normal dos germes dentarios
dos incisivos centrais, 0ssos e tecidos moles (Hall, 2006). Como outras alteracdes
podem estar associadas, a partir do diagnéstico de incisivo central solitario deve-se
pesquisar outras condi¢des sistémicas relacionadas, principalmente, a linha média,
por existir extrema variabilidade no fendétipo.

E provavel que mecanismos que possam dar origem a Sindrome do Incisivo
Central Superior Solitario, também possam desencadear holoprosencefalia (Nanni,
2001). Pode ser encontrada histéria familiar de alguma caracteristica da Sindrome
do Incisivo Central Superior Solitario pela alteracdo cromossdémica envolvida no
processo (Berry, Pierpont e Gorlin, 1984; Garavelli et al., 2004).

O cirurgido dentista é requerido diante da perspectiva de melhora da estética
dental, da mastigacéo e da fala. Esses profissionais muitas vezes sdo 0s primeiros
da area da saude a entrarem em contato com a crianca, portanto é de extrema
necessidade o conhecimento dos sinais clinicos bucais que caracterizam a
sindrome. Diante da suspeita de outras alteracdes sistémicas, o médico deve ser
consultado, podendo ser necessario tratamento multiprofissional.

Neste trabalho as caracteristicas da Sindrome séo discutidas a partir de uma

revisdo da literatura e da apresentacdo de um caso clinico de uma crianca que teve
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o diagnostico de Sindrome do Incisivo Central Superior Solitario bem estabelecido
diante dos achados bucais.
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2 REVISAO DE LITERATURA

Rappaport et al. (1977) descrevem sete casos clinicos de pacientes de
instituicbes norte-americanas e canadenses que apresentavam um Unico incisivo
central superior, tanto na denticdo decidua como na permanente. Foi observada
ainda baixa estatura, hipotelorismo inconstante e mudancas sutis na ponta do nariz.
Em nenhum dos casos foram encontradas outras alteracdes dentarias e disfuncéo
hipofise-hipotalamo. Também n&do foram observadas alteracdes dentarias nos
familiares. Apenas dois pacientes responderam a terapia hormonal de crescimento,
enquanto os demais (5 pacientes) ndo responderam normalmente a terapia
hormonal. As observacdes indicam que pacientes com alteracdes faciais e dentais
de linha média podem ter alterac6es de crescimento devido deficiéncia de hormonio
de crescimento. Os autores salientam que as anomalias com essas caracteristicas
devem alertar o clinico para a possibilidade de uma lesédo hipotalamo-pituitaria
associada e um acompanhamento multidisciplinar envolvendo médicos e dentistas,
deve ser adotado.

Wesley et al. (1978) avaliaram duas criancas, sendo uma menina com 3
anos de idade, e um menino com 4 anos de idade, que possuiam em comum um
anico incisivo central superior localizado na linha média, tanto na denticdo decidua
como na permanente, apresentavam ainda altura normal e hormonios de
crescimento dentro dos parametros de normalidade. Ap6és uma série de exames
complementares, entre eles, de sangue, urina, tiroxina e teste de toleréncia a
insulina chegaram-se ao diagndstico que 0 menino apresentava associacdo de
Vacterl e a menina, apresentava o nariz com aspecto de ponta invertida e filtro labial
proeminente. Os autores sugerem que diante da apresentacdo de um Unico incisivo
central superior seja observada a altura da crianca e a taxa de crescimento,
verificando-se desvios abaixo do padrdo, o endocrinologista deve ser consultado
para realizacdo de uma avaliacdo detalhada. Segundo o0s autores, existem
evidéncias que esta anomalia dental possa estar presente em varias doencas
diferentes em vez de representar uma sindrome com varios graus de
expressividade.

Dolan, Willson e Wilson (1981) relatam o caso clinico de um paciente com

28 meses de idade, que apresentava baixa estatura, aprendizado lento, distancia
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interpupilar normal e incisivo central superior solitario. A histéria médica revelou
parto prematuro e baixo peso. Ndo havia nenhum relato de anomalias nos familiares.
A avaliacdo audioldgica indicou perda auditiva condutiva leve bilateral. Nos estudos
citogenéticos foi encontrado no cromossomo 18(46, XY, 18p-) a falta de todo o braco
curto. Os pais apresentaram cariétipo normal. O paciente foi submetido a avaliagbes
neurolégicas e laboratoriais, os resultados encontrados estavam dentro dos
parametros normais. Segundo 0s autores, as mais recentes técnicas de alta
resolucdo de citogenética podem ser Uuteis na busca de anormalidades
cromossémicas menores em pacientes com um Unico incisivo central na maxila e
com baixa estatura.

Winter et al. (1982) descrevem o caso clinico de uma menina que foi
diagnosticada com incisivo central superior solitario. A histéria médica revelou
nascimento a termo, sem historico familiar para anormalidades. A paciente foi
submetida a uma série de exames médicos, laboratoriais e clinicos, que indicaram
uma malformacdo do hipotdlamo a qual os autores associaram a puberdade
precoce. A paciente apresentava altura e circunferéncia da cabeca dentro dos
padrdes normais para a idade.

Berry, Pierpont e Gorlin (1984), avaliaram dois irm&os com holoprosencefalia
associada a presenca de um Unico incisivo central superior. Na anamnese
verificaram-se alteracdes de desenvolvimento. Ao analisar o pai e uma tia paterna
verificou-se que o0s dois apresentavam um Unico incisivo central superior. Os
autores consideram que o padréo familiar de holoprosencefalia nas criangas foi
compativel com heranca autossémica dominante e a presenca de um Unico incisivo
central superior associado a hipotelorismo, pode representar uma expressao suave
das malformagBes associadas a holoprosencefalia. Salientam que, parentes de
criancas com holoprosencefalia, especialmente seus pais, devem ser
cuidadosamente examinados quanto a presenca de um unico incisivo central e
hipotelorismo. Aconselhamento deve ser realizado pelo risco de recorréncia. Embora
nem todo individuo com um Unico incisivo central, tera holoprosencefalia.

Aughton, Alsaadi e Transue (1991), relatam o caso clinico de uma menina
gue aos trés anos de idade foi diagnosticada com um dnico incisivo central maxilar
associado a sindrome del (18p). Havia relacionada baixa estatura. Apds avaliagdo
endocrinolégica e analise cromossdmica de sangue periférico, 0 cariétipo

encontrado foi 46, XX, del (18p), em 48 de 50 células analisadas. A Sindrome do
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Incisivo Central Superior Solitario (SICSS) ndo foi observada em nenhum dos
familiares. Clinicamente a paciente apresentava um nariz pequeno com um filtro
indistinto. Nao foi encontrada evidéncia de holoprosencefalia ou outros defeitos da
linha média. N&o houve evidéncia de disfuncdo do hipotdlamo ou da pituitaria. Os
autores concluem que diante do achado de SICSS, uma cuidadosa avaliagdo da
denticdo e do Sistema Nervoso Central (SNC) dos pacientes deve ser feita, para
delinear ainda mais a relacdo entre o Unico incisivo central superior e
holoprosencefalia.

Hall et al. (1997), ao rever 21 casos de pacientes com um Unico incisivo
central superior localizado na linha média, documentados de 1966 a 1997 na
Australia, indicam relacdo com baixa estatura e estenose congénita da abertura
piriforme. Deve-se levar em consideracdo, potencial de associacdo com
holoprosencefalia, hipotelorismo, hiposmia e anosmia, estenose congénita da
abertura piriforme, associacdo de Vacterl e Charge, anomalias congénitas multiplas
e delecdes cromossdmicas. E recomendado exame médico completo de pacientes
com um unico incisivo central, buscando historico detalhado, incluindo o familiar;
avaliacdo genética da familia; encaminhamento para endocrinologista quando
houver desvio abaixo da média da taxa de crescimento; deve ser realizada medicéo
da distancia interpupilar; quando presente hipotelorismo deve ser realizado exames
para diagnosticar holoprosencefalia; andlise cromossdmica; avaliacdo da
capacidade intelectual; formacdo de grupo de apoio para repassar informacfes
importantes a toda familia.

Harrison, Calvert e Longhurstp (1997), descrevem o caso clinico de dois
pacientes com um unico incisivo central superior associado a sindrome de Charge.
O primeiro caso apresentado € de uma menina com 8 anos de idade, e o segundo
caso é um menino com 9 anos de idade. Apresentaram o diagnostico da sindrome
de Charge e ainda, retrognatismo mandibular, nenhum relato de trauma e com
exame radiografico foi possivel comprovar a presenca de um unico incisivo central.
Os autores salientam que a rotulagem de uma 'associacdo’ de anormalidades
anatdbmicas € usado para alertar o clinico para a possibilidade da existéncia de
outros problemas que podem exigir cuidados especializados.

Em 1998, Yassin e Yaser, relatam o caso clinico de um menino de 9 anos de
idade, com um Unico incisivo central superior, localizado na linha média,

apresentando-se sem alteracdes de cor, formato e estrutura. A crianca apresentava


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Longhurst%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
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ainda, baixa estatura associada a deficiéncia hormonal de crescimento, microcefalia,
criptorquidia, ponte nasal achatada, desvio de septo nasal e capacidade de
aprendizagem lenta. N&o foram encontradas outras alteracbes nos sistemas
cardiovascular e respiratorio, testes de funcéo da tireoide estavam normais. N&o foi
encontrada alteracdo dentéria nos pais e nem relatos de baixa estatura na familia.
Pacientes com um Unico incisivo central superior devem passar por avaliagdo
meédica criteriosa, em busca de outras alteracdes sistémicas que possam estar
associadas e que venham a exigir cuidados especializados.

LO et al. (1998), descrevem dois casos clinicos de criancas com incisivo
central superior solitario associado com estenose congénita da abertura piriforme
(CNPAS), ainda revisaram 40 casos com SICSS em relacdo a estatura, funcéo
pituitaria, cariétipo, sistema nervoso central e outras anomalias. O menino, com 7
anos de idade, apresentou ainda, crescimento lento, dificuldades no aprendizado
escolar e os exames complementares de sangue, urina, creatinina sérica e potassio
estavam dentro dos limites normais. Também foi relatado o caso de uma menina,
com 2,5 anos de idade que apresentava além da SICSS e CNPAS, paralisia
cerebral, laringomalacia, leve deficiéncia auditiva periférica de ambos os ouvidos,
com histdria clinica de frequentes hospitalizacbes. Respondeu dentro dos padrbes
de normalidade aos exames complementares. A patogénese exata da SICSS
permanece incerta. Os autores concluem que SICSS e / ou CNPAS pode ser indicio
de varios diagndsticos, como hipoplasia pituitaria, anomalias oftalmolégicas e cito
genética, devendo ser investigado possiveis alteracdes.

Segundo Mcnamara, Field e Mcnamara (1999) a presenca de um incisivo
central superior solitario pode indicar outras anomalias de desenvolvimento da linha
média. Relatam o caso clinico de uma paciente com 12 anos de idade que foi
encaminhada para tratamento ortoddntico, por apresentar um incisivo central
superior solitario. A historia médica revelou dificuldades respiratérias e insuficiéncia
cardiaca leve nos primeiros momentos de vida, sendo no momento reparado
cirurgicamente Nenhuma outra anormalidade congénita foi encontrada na
investigagdo médica. Clinicamente o dente era simétrico, com tamanho dentro dos
padrées de normalidade e com morfologia radicular normal, confirmado
radiograficamente. Foi submetida a tratamento ortodéntico com aparelho fixo

objetivando reduzir o overjet. Concluem que um paciente com SICSS deve ser


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Field%20D%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
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avaliado, buscando-se demais anomalias antes de qualquer intervencao
odontoldgica.

As caracteristicas clinicas e morfolégicas de 10 casos clinicos de pacientes
com um unico incisivo central superior documentados com fotografias orais, modelos
de estudo e radiografias orais, foram avaliados por Kjaer et al. (2001). Os pacientes
apresentavam em comum um Unico incisivo central superior, com coroa simétrica,
localizado na linha média, afetando a denticdo decidua e permanente. Os pacientes
apresentavam nha ocasidao da avaliacdo entre 8 e 17 anos de idade, sendo 9
pacientes do género feminino e um do género masculino. Observaram ainda, que
todos os pacientes apresentaram filtro labial indistinto, labio superior em forma de
arco, labio superior curto, auséncia de freio labial e papila incisiva, obstrucdo nasal
ou desvio de septo. Ao analisar a morfologia craniofacial destes pacientes com 0s
padrbes normais, verificou-se base anterior do cranio curta, maxila pequena,
retrognata e inclinada posteriormente, mandibula retrognata e inclinada
posteriormente. A sela turca estava desviada em 5 dos 10 pacientes. Os autores
sugerem que o achado de um Unico incisivo central superior pode estar associado
com outras caracteristicas clinicas e malformagfes craniofaciais mais complexas.

Nanni (2001) avaliou 13 pacientes australianos, sendo 6 mulheres e 7
homens, todos portadores de um Unico incisivo central superior sem associacdo com
holoprosencefalia. Verificou-se que todos o0s pacientes apresentaram estenose
congénita da abertura piriforme e crista palatina proeminente. Todos 0s pacientes
foram avaliados geneticamente para os genes “Sonic Hedgehog” (SHH) e “Six3”,
que tem sido relatado em pacientes que apresentam SICSS associada a
holoprosencefalia. Em um dos pacientes, foi encontrada mutacdo para SHH. A
familia desse individuo foi rastreada geneticamente para esse gene. Os resultados
sugerem gue esta mutacdo pode ser especifica para o fenétipo SICSS uma vez que
essa populacdo ndo tinha holoprosencefalia. Dos 13 pacientes com SICSS
avaliados, 4 apresentaram baixa estatura, um paciente apresentou hipopituitarismo,
4 pacientes com diagndéstico de hipotelorismo, 5 pacientes apresentavam defeitos
cardiacos, 7 pacientes tinham aprendizado lento e 4 dos pacientes tinham a SICSS
associado a sindromes (Vacterl, Charge e Cardio-Velo-Facial). E provavel que
mecanismos que podem dar origem a um SICSS, também podem causar

holoprosencefalia (HPE). Atualmente, o risco de HPE na prole de um individuo com
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SICSS ndo é clara. A determinacédo da base genética de SICSS deve fornecer uma
maior compreensdo dos mecanismos subjacentes e sua significancia clinica.

Garavelli et al. (2004) relatam o caso clinico de uma menina, que aos 2 anos
e 7 meses de idade foi diagnosticada com um dnico incisivo central superior
associado com outras alteragdes, entre elas, microcefalia, face plana, hipotelorismo,
fissuras palpebrais horizontais, nariz achatado, ponte nasal baixa e filtro labial
indistinto. A paciente foi submetida a exames enddcrinos, oftalmoldgicos,
audiometria e ultrassonografia abdominal, estando todos dentro dos padrbes de
normalidade, assim, como seu desenvolvimento psicomotor. Foi realizado
rastreamento genético buscando-se alteracbes nos familiares, observou-se que
houve mutacédo de genes, mas nao havia presenca clinica de SICSS. Concluindo-se
que €é uma alteragcdo associada a heranca autossbmica dominante, com
expressividade variavel de penetrancia incompleta. Segundo os autores, a presenca
de um Unico incisivo central superior pode tanto ser um achado isolado como estar
associado a defeitos de desenvolvimento da linha média, disfuncédo da pituitaria e
holoprosencefalia. Diante do achado, cabe aos profissionais de saude orientar sobre
o risco de recorréncia da SICSS e da possibilidade de manifestagbes mais graves.

Ribeiro e Costa (2005) relatam o caso clinico de um homem de 50 anos com
SICSS. Ap6s exame clinico foi observado circunferéncia da cabeca pequena,
hipotelorismo, orelhas grandes e ponte nasal estreita. Geneticamente foi observado
mutacdo no SHH, que também estava presente na sua uUnica filha, a qual néo
apresentava alteracdes clinicas.

Yang et al. (2005) descreve o caso clinico de uma menina com episédios
recorrentes de angustia respiratoria desde o0 nascimento atribuida a obstrucéo
parcial das vias aéreas, com comprometimento sistémico. A sindrome de DiGeorge
foi diagnosticada no primeiro més de vida, enquanto a SICSS foi durante a fase
eruptiva da denticdo decidua. A paciente permaneceu sob acompanhamento da
equipe médica por 11 anos e revelou baixo desempenho escolar. Os autores
salientam que a SICSS é uma anomalia dental rara que pode ser encontrado como
alteracdo isolada ou associada a anomalias congénitas das vias aéreas nasais ou
holoprosencefalia. Sugerem que seja esclarecida a relacdo entre a sindrome de
DiGeorge e SICSS.

Cho e Drummond (2006) relatam o caso clinico de trés meninas chinesas

com SICSS, com idades de 7, 8 e 11 anos. As trés pacientes apresentavam estatura
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e desenvolvimento normal, sem histéria de doenca hereditaria na familia, histéria de
obstrucdo nasal neonatal, sugerindo algum grau de deformidade nasal, palatos em
formato de V, leve proeminéncia mediana no palato, auséncia de freio labial e filtro
labial indistinto. Nos casos apresentados, foi restabelecida a estética e a ocluséao.
Concluem que o acompanhamento regular do crescimento e desenvolvimento dos
pacientes com SICSS € importante, assim como o diagndstico precoce, por poder
ser um sinal de malformacdes congénitas mais graves.

Dibiase et al. (2006) buscaram desenvolver uma técnica para determinar a
simetria de dentes através de analise de imagens para auxiliar o clinico no
diagnostico e planejamento diante da Sindrome do Incisivo Central Superior
Solitario. Essa técnica foi testada em uma paciente que apresentava um Unico
incisivo central superior e em um grupo controle. Iniciaram com moldagem da
paciente com 9 anos de idade que apresentava um Unico incisivo central superior,
confirmado radiograficamente, possuia ainda baixa estatura, retrusao bimaxilar e
crista 6ssea palatina proeminente. Utilizaram-se ainda de modelos de outros 20
pacientes com a denticdo dentro dos padrbes de normalidade. Em todos os
modelos, um dos incisivos centrais foi seccionado no sentido axial e foram obtidas
imagens fotograficas. Utilizaram Softwares para calibrar as dimensfes das imagens
e realizar as medigbes do dente em questdo. Obtiveram um rastreamento das
dimensdes de dentes normais e do dente com a sindrome. Apés avaliar as
dimensdes do incisivo central unico, foi possivel verificar que os angulos incisais,
distal e mesial, aparecem arredondadas e as faces distal e mesial mais paralelas,
apresentaram elevado grau de simetria, assemelhando-se as metades distais de
incisivos centrais superiores. A face palatina tende a apresentar um cume de
esmalte em diregcdo a borda incisal causando uma ligeira divisdo simétrica. Os
autores relatam que a técnica € confiavel pelo elevado nivel de reprodutibilidade.
Pacientes que apresentam um unico incisivo central superior devem ser avaliados
para outras anormalidades, também pelo risco de manifestacdo em outros membros
da familia. Verificaram que a técnica pode ser utilizada em casos suspeitos de
sindrome do incisivo central superior solitario para avaliar a simetria.

Segundo Hall (2006), a presenca de um unico dente incisivo e de posicéo
mediana na maxila € nomeada de Sindrome do Incisivo Central Superior Solitario
(SICSS), caracteriza-se por alteracées no desenvolvimento, com fusdo prematura da

linha média, impedindo a formacdo normal dos germes dentarios dos incisivos
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centrais (justaposicdo e fusdo das duas metades distais dos dentes, nas duas
denti¢cdes), ossos (sutura intermaxilar ausente) e tecidos moles (freio labial), entre os
dias gestacionais 35° e 38° O diagnostico pode ser realizado entre 182 a 222
semanas de vida intrauterina através do ultrassom, porém geralmente é realizado
entre um e 9 anos de idade. Existe extrema variabilidade no fenétipo. O bebé pode
nascer com aspecto normal, pode apresentar circunferéncia craniana menor,
nascimento prematuro com baixo peso, hipotelorismo, nariz pequeno e estreito,
obstrucdo nasal neonatal, atresia coanal, estenose congénita de abertura piriforme,
e distintas anomalias sistémicas. Segundo o autor, na maioria dos casos, uma das
formas de obstrugdo nasal e baixa estatura estardo presentes. Ressalta que pode
ser encontrada historia familiar de alguma caracteristica da SICSS. Ao exame
intraoral, poderd ser observado auséncia do freio labial, palato profundo e crista
Ossea fina. A crianca poderd apresentar atraso de crescimento, desenvolvimento
intelectual lento e doenca cardiaca congénita. A atencdo a uma crianca portadora da
SICSS em associacdo com outras deficiéncias deverd ser multiprofissional,
dependendo das alterac6es de formacdo presentes no caso. SICSS é considerado
fator de risco para HPE na geracdo seguinte, e € considerada uma das
malformacgcbes mais brandas presentes na HPE. O autor sugere que na denticao
permanente seja realizada expanséo da maxila, para deslocar o incisivo central para
um dos lados, e seja restabelecida a estética protéticamente.

El- Jaick et al. (2007) avaliaram clinicamente e geneticamente 5 pacientes
brasileiros com um Unico incisivo central superior. Foi realizada analise mutacional
em trés genes (SHH, TGIF, e Six3), relacionados com holoprosencefalia. A partir dos
linfécitos foi possivel obter o DNA gendmico dos pacientes, obtendo resultados por
sequenciamento direto. As caracteristicas comuns observadas em todos os cinco
pacientes foram a SICSS, freio labial ausente, filtro labial indistinto, papila incisiva
ausente e hipotelorismo ocular. Nenhum dos casos apresentou anomalias cerebrais
ou outras anomalias dentarias. Nenhuma alteracdo foi detectada nos pais. Os
pacientes avaliados do género feminino tinham zero, 16 e 18 anos, e do género
masculino, 10 el2 anos. Sendo que a menina de 16 anos e o menino de 12 anos
eram irmaos, ambos apresentavam uma mutacdo no gene Six3. O menino de 10
anos tinha uma mutacdo potencialmente patogénica no gene Six3. N&o estava
aparente em nenhum dos casos avaliados holoprosencefalia (HPE). Os autores

alertam que a presenca de uma mutacdo em qualquer um dos genes de HPE
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conhecidos em um paciente com apenas SICSS sugere um aumento no fator de
risco de ter filhos com HPE.

Dibiase e Cobourne (2008) consideram que a presenca de SICSS deve ser
avaliada como fator de risco para a holoprosencefalia, mesmo na auséncia de
quaisquer outros sinais clinicos. O clinico, ao deparar-se com incisivo central
superior solitario deve suspeitar de outras alterac6es, encaminhando o paciente para
realizacdo de uma investigacao clinica criteriosa, sendo algumas vezes necessaria,
avaliacdo genética, na qual se busca anomalias cromossémicas ou mutacdes nos
genes adquiridos esporadicamente ou através de padrdes mendelianos de heranca.

Johnson et al. (2008) relatam o caso clinico de uma mulher gestante de 33
anos, que teve diagnosticado durante o seu pré-natal SICSS no feto. A paciente foi
encaminhada por suspeita de holoprosencefalia fetal, na 342 semana gestacional.
No exame de ultrassonografia, havia a suspeita de holoprosencefalia semilobar, e a
ressonancia magnética fetal permitiu o diagnéstico pré-natal da sindrome de SICSS
com holoprosencefalia semilobar e prognostico de mau desenvolvimento. O casal
obteve acompanhamento com geneticista e servicos de neonatologia. Foi realizada
cesariana na 40® semana, e o natimorto foi submetido a exames clinicos e
genéticos. Foi verificada microcefalia, hipotelorismo, estenose congénita da abertura
piriforme e anormalidade do palato e alvéolo maxilar em formato de cume. Os testes
genéticos revelaram um cariotipo normal, auséncia de delecdes genéticas ou
mutacBes. Concluem que nos casos de sindrome de incisivo central superior
solitario, a ressonancia magnética fetal detalhada sobre anatomia fetal e patologia é
indicada, auxiliando o diagndstico pré-natal e facilitando o aconselhamento parental.

Sindrome do Incisivo Central Superior SolitArio é uma anomalia de
desenvolvimento, segundo Lertsirivorakul e Hall (2008). Ocorre uma fuséao
prematura da linha média, com envolvimento dos germes dos incisivos centrais
superiores podendo ter comprometimento sistémico associado. Os autores relatam o
caso clinico de uma menina de 3 anos de idade, que foi atendida em uma
universidade da Tailandia. A histéria médica da paciente revelou nascimento
prematuro e fenda palatina. A mesma foi diagnosticada com SICSS associada a
hipodontia, hipoglossia e baixa estatura. Visualizou-se perfil facial convexo com
grave retrognatismo mandibular, labio superior com formato arqueado com um filtro
indistinto, freio e papila incisiva ausentes, sem sinais de obstru¢cdo nasal,

circunferéncia da cabeca dentro das medidas padrbes e com capacidade intelectual
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média. Nao foi encontrada doenca hereditaria na familia. Com os achados clinicos e
radiograficos e auséncia de qualquer histéria de trauma, foi confirmado que se
tratava da SICSS, sendo estabelecido atendimento multidisciplinar. Na presenca de
SICSS, outras anomalias congénitas ou de desenvolvimento podem estar
associadas, sendo imprescindivel investigacdo médica. A atencdo odontoldgica deve
ser focada na prevencéo, e quando oportuno tratamento ortoddntico e restaurador
estético devem ser empregados.

Tabatabaie, Sonnesen e Kjaer (2008), analisaram a morfologia
neurocraniana e craniofacial de criangcas com SICSS através de radiografias de
perfil, na Universidade de Copenhagen. Foram avaliados 12 meninas e um menino
com idades entre 7 a 17 anos. Obtiveram tamanho do neurocraniano menor do que
o padrdo normal, maxila retrognata e anteriormente inclinada, mandibula retrognata
e inclinada posteriormente, inclinagdo aumentada dos incisivos. A partir dos
resultados, foi possivel verificar que SICSS ndo é apenas uma alteracédo
exclusivamente dental. Os pacientes com SICSS devem ser examinados
cuidadosamente e tratados por uma equipe interdisciplinar. Os autores salientam
que nas andlises cefalométricas foram utilizadas apenas dimensdes sagital e
vertical, ndo sendo indicada a expansdo maxilar, e sim, a movimentacao dentaria,
possivelmente combinada com implantes dentérios. Para a indicacao de tratamento
ortodéntico, deve-se levar em consideracao a satisfacdo com a denti¢cdo por parte do
paciente e dos pais, e possiveis alteracdes funcionais e / ou estéticos.

Blackmore e Wynne (2010) descrevem caso clinico de uma menina recém-
nascida que apresentou dificuldades respiratorias nos primeiros momentos de vida.
Apds exames e avaliacdes, foi diagnosticada sindrome do incisivo central superior
solitario associada a atresia coanal e estenose congénita da abertura piriforme. A
paciente nasceu a termo, mas com baixo peso. Na avaliacdo oftalmoldgica e
ecocardiograma os resultados estavam dentro dos padrdes de normalidade. Foi
necessaria intervencao cirargica para restabelecer a funcéo respiratoria, através de
uma abordagem sublingual foi realizado reparo da estenose de abertura piriforme.
Os autores alertam sobre a necessidade de investigar a causa de dificuldades
respiratorias, principalmente em paciente com alteracdo de desenvolvimento da
linha média.

Bolan et al. (2010) relatam o caso clinico de um menino com 6 anos de

idade, que apresentava um unico incisivo central superior, localizado na linha média.
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Ao exame clinico foi possivel observar ainda, mordida cruzada posterior, crista
palatina proeminente, filtro labial indistinto, auséncia de papila incisiva e de freio
labial. Através de radiografia posterior foi verificada atresia esquelética da maxila e
na radiografia de perfil, sela turca anatomicamente normal. O paciente foi submetido
a avaliagcdo com geneticista, cardiologista, otorrinolaringologista e com psicélogo.
Ndo foram encontradas outras alteragbes clinicas sindrédmicas. Como medida
terapéutica optou-se pela expanséo rapida da maxila, utilizando expansor de Haas,
objetivando abrir a sutura palatina mediana e promover aumento transversal da base
O0ssea maxilar, porém, ndo foi alcancada. Obteve-se apenas corre¢cdo da mordida
cruzada posterior. Os autores sugerem que a expansao rapida da maxila néo
beneficia pacientes com a sindrome do incisivo central superior, quando se busca a
expansdo da maxila. Recomendam que avaliacdo médica seja realizada para
detectar outras possiveis anomalias sistémicas.

Gomes, Araujo e Orioli (2010) descrevem o caso clinico de uma paciente de
9 anos de idade. Na anamnese, ndo foi relatado nenhum problema de saude
relevante. No exame clinico foi observado que, havia a presenca de um Unico
incisivo central permanente superior localizado na linha média, com as faces, distal e
mesial simétricas entre si, auséncia de freio labial superior e papila incisiva, térus
palatino e filtro do labio superior sem contorno definido. Numa radiografia
panoramica antiga foi possivel visualizar a presenca de incisivo central superior
anico na denticdo decidua. Diante do exposto, criteriosa pesquisa foi feita, obtendo-
se histérico de estenose congénita da abertura piriforme, apneia durante o sono e
rinite, respiragdo bucal, dificuldade de aprendizado, dislexia e baixa estatura. Na
arcada dentaria superior, foi analisada a possibilidade da expansao rapida da maxila
durante a dentadura mista com o expansor de Haas, para melhorar a forma da
arcada dentaria e ganhar perimetro. Entretanto, os pacientes que apresentam a
sindrome do incisivo central superior ndo possuem sutura palatina mediana na pre-
maxila, necessitando avaliacdo criteriosa na tomada de decisdo. Os autores
sugerem que na dentadura permanente, pode-se alinhar e nivelar a arcada dentaria
superior, fechando os espacos e posicionando o elemento dental incisivo lateral
superior esquerdo no local do incisivo central superior esquerdo e o elemento dental
canino superior esquerdo no lugar do incisivo lateral superior esquerdo com isso o
elemento dental primeiro pré- molar superior esquerdo tomaria o lugar do canino

superior esquerdo. A boa aparéncia seria assegurada com a transformacao estética
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dos elementos dentais incisivo lateral superior esquerdo e canino superior esquerdo
com resina fotopolimerizavel. Para os autores uma segunda opc¢éo é a colocacéo de
implante dentario na regido do elemento dental incisivo central superior esquerdo,
mas para iSso, seria necessario conseguir espaco com a provavel exodontia do
dente primeiro pré- molar superior esquerdo. Ao se deparar com pacientes que
apresentam incisivo central superior Unico, deve-se realizar anamnese e exames
clinicos detalhados, incluindo exames laboratoriais que possam confirmar a
suspeita, como: avaliacdo do DNA do paciente e de seus pais; fotos clinicas;
imagem do cérebro; exame clinico ou imagem das vias aéreas superiores; historico
familiar (heredrograma) e antropometria, a fim de eliminar a hipGtese de
holoprosencefalia e outras anomalias sistémicas. Os autores enfatizam que o
achado de um unico incisivo central, ndo deve ser visto como uma simples agenesia,
pois podem estar associados com problemas sistémicos graves que necessitam
tratamento.

Hernandez (2010) apresenta o caso clinico de uma menina recém-nascida
diagnosticada com estenose congénita da abertura piriforme associada com incisivo
central superior solitario. O nascimento foi & termo, com peso normal. Nos primeiros
momentos de via, a paciente apresentou dificuldades respiratdrias, sendo submetida
a uma série de exames. Na avaliacdo otorrinolaringolégico, craniofacial, bucal, do
eixo hipdfise-hipotdlamo e da orofaringe ndo foram observadas alteracdes. Pela
rinoscopia anterior foi possivel diagnosticar vestibulos nasais com diametro
reduzido, suspeitando-se de malformacdo do septo piramidal. Foi realizada
tomografia computadorizada craniofacial, o que permitiu o diagnéstico de estenose
congénita de abertura piriforme e um Unico inciso central superior. A paciente foi
acompanhada no seu primeiro ano de vida, sem apresentar outras alteracdes. O
autor enfatiza que ao deparar-se com estenose congénita de abertura nasal
piriforme, podem estar presentes outras anomalias de desenvolvimento da linha
média, como a SICSS ou altera¢des enddcrinas, devendo ser realizada a busca.

Machado et al. (2010) relatam o caso clinico de uma paciente de 8 anos de
idade, que apresentou-se na Clinica Integrada Odontologica Infantil da Universidade
Federal de Santa Maria/RS. No exame clinico observou-se a presenca de um
incisivo central superior Unico e atresia maxilar. Nao foi encontrada na anamnese
nenhuma alteracdo de carater sistémico. Os procedimentos odontolégicos em

pacientes com diagnostico de SICSS variam de acordo com o grau de
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comprometimento que a mesma acarreta. O tratamento ortodontico pode ser
necessario para a devolucdo da funcdo e estética ao paciente. Com um tratamento
interdisciplinar os resultados clinicos podem ser otimizados. Além disso, torna-se
importante o atendimento em uma equipe multidisciplinar, envolvendo médicos,
geneticistas, fonoaudiélogos e psicologos, visto que essa anomalia pode estar
associada a outros problemas de desenvolvimento e altera¢des sistémicas.

Dijk et al. (2011) descrevem um caso clinico de um menino que desde seu
nascimento esteve sob acompanhamento médico devido a anomalias congénitas.
Nao havia relato de intercorréncias durante o periodo gestacional. O parto foi
prematuro e o0 menino nasceu com baixo peso. Clinicamente n&do exibiu alteracdes
oftalmoldgicas. Aos 3 meses de vida, apresentou dificuldades respiratorias, apos
avaliacdo e exames complementares diagnosticaram estenose congénita da
abertura piriforme, anomalias de desenvolvimento das cavidades nasais, conchas
nasais e no processo etmoidal. Ndo havia sinais de disfuncdo do hipotalamo e nem
anormalidades cerebrais. Apos investigacdo médica criteriosa, incluindo radiografias,
ultrassonografias, ecocardiograma e analises genéticas para sindromes suspeitas
chegaram ao diagndstico de sindrome do incisivo central superior solitario associado
a estenose congénita da abertura piriforme e auséncia dos quintos dedos dos pés.

Utreja et al. (2011) relatam o caso clinico de um menino de 6 anos de idade
com microssomia hemifacial e presenca de um incisivo central superior Unico na
denticdo decidua e permanente. Pela anamnese, foi possivel verificar a auséncia de
malformacéo nasal ou estenose, ndo havia relatos de doenca hereditaria na familia.
No exame clinico verificou-se assimetria facial, auséncia de freio labial e papila
incisiva, filtro labial indistinto e um Unico incisivo central superior. O incisivo central
superior apresentava-se localizado na linha média, com contornos simétricos, que se
assemelhava aos contornos distais dos incisivos centrais. O palato tinha formato de
V, com crista 6ssea fina. O paciente passou por atendimento multidisciplinar e
acompanhamento por longo tempo, sendo realizadas radiografias para o
monitoramento regular de crescimento facial, a cada 6 meses. Aos 8 anos e meio de
idade, erupcionou o incisivo central superior permanente na linha média, tendo a
morfologia de incisivos centrais fusionados e com tamanho normal. Como
tratamento dentério, pode ser realizada expansdo da maxila no final de denticdo
mista, movimentacdo ortodontica do SICSS para um lado do arco e implante

dentario ou uma coroa protética. O aconselhamento genético € necessario em
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pacientes com SICSS, por ser reconhecida como um fator de risco para a
holoprosencefalia. A etiologia de ambas as condi¢cbes permanece incerta, embora
tenham sido propostas varias teorias, € provavel que a causa seja multifatorial.
Neste paciente, o dente incisivo solitario pode ser um resultado da fusdo prematura
na linha média e/ou a falta de espaco na maxila.

Shilpa et al. (2012) narram o caso clinico de uma menina de 5 anos de
idade, que apresentava um unico incisivo na linha média. Clinicamente apresentava-
se com filtro indistinto, crista palatina proeminente, auséncia de freio labial e fusao
dos incisivos inferiores do lado direito. O exame radiogréafico confirmou apenas um
incisivo central superior em ambos os denticdes e a fusdo dos incisivos centrais e
laterais deciduos. Sistemicamente, ndo apresentava anomalias de crescimento. A
historia da familia revelou que o pai da menina apresentava uma anomalia
semelhante fornecendo evidéncias de hereditariedade em SICSS. Concluiram que o
clinico ao depara-se com SICSS, deve estar alerta a possiveis associacfes com
outras  sindromes, necessitando  avaliacao por  endocrinologista e
otorrinolaringologista, muitas vezes sendo necessarios estudos genéticos para
estabelecer possiveis mutacdes. Diante destes casos, requer-se um
acompanhamento regular por equipe multidisciplinar.

Szakszon et al. (2012) descrevem o caso clinico de uma menina de 18 anos
de idade que apresentava um incisivo central superior na linha média, que vem
sendo acompanhada por médicos desde a infancia. O histérico médico revela
nascimento prematuro e com baixo peso. A paciente foi submetida a exames de
citogenética, hidridizacdo genémica comparativa de matriz, analise de mutacdo SHH
e medidas antropométricas. Foi optado por reposicdo hormonal de crescimento a
partir dos 7 anos de idade. Verificou-se retardo de crescimento, deficiéncia
intelectual leve, sela vazia e hipogenitalismo. Os pais apresentavam estatura normal.
Os autores ressaltam a importancia de investigar a presenca de outras anomalias
diante do achado de um unico incisivo central superior, através de uma abordagem
multidisciplinar, abordando as areas da endocrinologia, cardiologia, gastrointestinal e

neuroanatomicas, submetendo os pacientes a exames laboratoriais e de imagem.
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3 RELATO DE CASO

A paciente A. C. F. P., género feminino, com 6 anos de idade, foi trazida a
Clinica de Odontopediatria da Universidade Federal do Parana, pela méae, que
queria saber o por qué de sua filha ter um s6 dente na frente (FOTOGRAFIA 1). A
responsavel pela criangca assinou termo de compromisso, autorizando a descricao
do caso clinico, assim como a realizacdo das fotografias.

O histérico médico revelou recentes episédios de febre alta, sem
identificacdo da causa e dificuldade de respiracédo nasal desde a primeira semana de
vida. A mée relata que ndo houve complicacBes durante a gestacdo. Paciente
nasceu apos 41 semanas de gestacdo, de parto natural, com 2.650Kg, sendo a
quinta filha. A mae refere que exames médicos ao nascimento revelaram
fechamento precoce das fontanelas. Atualmente a paciente ndo estd sobre
tratamento médico e ndo esta fazendo uso de nenhuma medicacao, respondendo a
estimulos visuais e auditivos. N&o foi hospitalizada, e nem se submeteu a qualquer
tipo de cirurgia. A mée relata que a filha respira pela boca, principalmente a noite.
Pelo exame clinico foi possivel verificar pele escamosa, e a mae relata que maos e
pés possuem aspecto grosso. A paciente apresenta-se com estatura dentro dos
padrées esperados para a idade (1,12m e 20kg). A amamentacdo exclusivamente
materna manteve-se até os 6 meses de idade. A paciente fazia uso continuo de
mamadeira (com conteddo adocado) e chupeta, abandonando o habito com o inicio
do tratamento odontol6gico. A mae relata que outras duas filhas tem hipodontia de
dentes permanentes. No exame clinico extra bucal foi possivel visualizar filtro labial
indistinto, auséncia de selamento labial e labio superior em forma de arco
(FOTOGRAFIA 2).

No exame intrabucal, observou-se auséncia de freio labial e papila incisiva,
palato profundo, crista palatina proeminente, atresia maxilar, mordida cruzada
unilateral do lado direito e presenca de lesdes cariosas ativas e cavitadas. O dente
apresenta-se na linha média, com aspecto de fusdo das duas metades distais das
incisais (FOTOGRAFIAS 3, 4,5, 6 E 7).

Na radiografia oclusal da maxila e panoramica foi possivel verificar auséncia
de um incisivo central superior, e também, a localizagdo mediana do incisivo

presente, afetando a denticdo decidua e a permanente. A morfologia radicular
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encontra-se dentro dos padrbes de normalidade com uma raiz e um conduto
radicular (FOTOGRAFIAS 8 e 9).

Diante do historico médico, dos achados clinicos e radiogréficos, foi possivel
chegar ao diagnostico de sindrome do incisivo central superior solitario sem
associacao evidente com outra anomalia sistémica. A paciente foi encaminhada para
avaliacdo médica com endocrinologista para acompanhamento do crescimento e

desenvolvimento.

FOTOGRAFIA 1 — PRESENCA DE UM UNICO INCISIVO CENTRAL SUPERIOR.
FONTE: A autora (2013).

FOTOGRAFIA 2 - FILTRO LABIAL INDISTINTO, AUSENCIA DE SELAMENTO LABIAL E LABIO
SUPERIOR EM FORMA DE ARCO.
FONTE: A autora (2013).
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FOTOGRAFIA 3 — AUSENCIA DE FREIO LABIAL E ASPECTO MORFOLOGICO DO INCISIVO
CENTRAL SUPERIOR SOLITARIO LOCALIZADO NA LINHA MEDIA.
FONTE: A autora (2013).

FOTOGRAFIA 4 — AUSENCIA DA PAPILA INCISIVA.
FONTE: A autora (2013).
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FOTOGRAFIA 5 — PALATO PROFUNDO, CISTA PALATINA PROEMINENTE E ATRESIA MAXILAR.
FONTE: A autora (2013).

FOTOGRAFIA 6 — MORDIDA CUZADA DO LADO DIREITO.
FONTE: A autora (2013).



OGRAFIA 7 — MORDIDA NORMAL DO LADO ESQUERDO.
FONTE: A autora (2013).

FOTOGRAFIA 8 —- RADIOGRAFIA OCLUSAL DA MAXILA.
FONTE: A autora (2013).
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FOTOGRAFIA 9 — RADIOGRAFIA PANORAMICA.

FONTE: A autora (2013).
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4 DISCUSSAO

No caso apresentado o histérico meédico relatado pela mae revelou
dificuldades respiratorias nos primeiros dias de vida. A dificuldade respiratéria € um
achado frequente em criancas com Sindrome do Incisivo Central Solitério
(Mcnamara, Field e Mcnamara, 1999; Kjaer et al., 2001; Yang et al., 2005;
Blackmore e Wynne, 2010; Hernandez, 2010) e provavelmente, estd associada a
obstrucao nasal neonatal (Cho e Drummond, 2006; Hall, 2006) e estenose congénita
da abertura piriforme ( Hall et al., 1997; LO et al., 1998; Nanni, 2001; Hall, 2006;
Johnson et al.,, 2008; Blackmore e Wynne, 2010; Gomes, Araudjo e Orioli, 2010;
Hernandez, 2010; Dijk et al., 2011). Mudancgas sutis na morfologia do nariz tem sido
encontradas (Rappaport et al.,1977; Wesley et al.,1978; Aughton, Alsaadi e Transue,
1991; Yassin e Yaser, 1998; Kjaer et al., 2001; Garavelli et al., 2004; Ribeiro e
Costa, 2005; Yang et al., 2005) embora malformacéo nasal nem sempre tenha sido
diagnosticada (Lertsirivorakul e Hall, 2008; Utreja et al., 2011).

No histérico médico do caso clinico apresentado a mée relata ter tido uma
gestacdo sem intercorréncias, sendo o parto a termo. A crianca nasceu com baixo
peso. Nos diversos casos de Sindrome do Incisivo Central Superior Solitario
apresentados na literatura encontra-se relatos de nascimentos a termo (Winter et al.,
1982; Blackmore e Wynne, 2010; Hernandez, 2010), prematuridade (Lertsirivorakul e
Hall, 2008; Dolan, Willson e Wilson,1981; Hall, 2006; Dijk et al., 2011; Szakszon et
al., 2012). Baixo peso ao nascimento pode ser encontrado, podendo estar ou ndo
associado a prematuridade (Blackmore e Wynne, 2010; Dolan, Willson e
Wilson,1981; Hall, 2006; Dijk et al., 2011; Szakszon et al., 2012).

A paciente encontrava-se dentro da estatura esperada para a idade. Séao
descritos pacientes com altura e indices de hormonios de crescimento dentro dos
parametros de normalidade (Wesley et al.,,1978; Winter et al.,1982; Nanni, 2001;
Cho e Drummond, 2006; Shilpa et al., 2012). Todavia, deficiéncia no crescimento
cOm ou sem resposta a terapias hormonais € um achado mais comum (Rappaport et
al.,1977; Dolan, Willson e Wilson, 1981; Aughton, Alsaadi e Transue, 1991; Hall et
al., 1997; Yassin e Yaser, 1998; LO et al., 1998; Nanni, 2001; Dibiase et al., 2006;
Hall, 2006; Lertsirivorakul e Hall, 2008; Gomes, Araujo e Orioli, 2010; Szakszon et
al., 2012).


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Field%20D%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
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A paciente apresentava pele com aspecto escamoso e ocorreu fechamento
precoce das fontanelas, no entanto, esses ndo sdo achados caracteristicos da
Sindrome do Incisivo Central Superior Solitario.

Acompanhamento clinico multiprofissional € necesséario (Winter et al., 1982;
Hall et al.,1997; Harrison, Calvert e Longhurstp, 1997; Kjaer et al., 2001; Cho e
Drummond, 2006; Dibiase et al., 2006; Lertsirivorakul e Hall, 2008; Tabatabaie,
Sonnesen e Kjaer, 2008; Gomes, Araujo e Orioli, 2010). Foram relatadas associagcao
com sindromes, como Vacterl (Wesley et al.,1978; Nanni, 2001), sindrome del (18p)
(Aughton, Alsaadi e Transue, 1991), Sindrome de Charge (Harrison, Calvert e
Longhurstp, 1997; Nanni, 2001), Cardio-Velo-Facial (Nanni, 2001), e Sindrome de
DiGeorge (Yang et al., 2005). A paciente foi encaminhada para avaliacdo médica
com endocrinologista para acompanhamento do crescimento e desenvolvimento, por
nao ter sido observada alteracéo sistémica.

Dentre os achados sistémicos e locais podem ser encontradas alteracfes
auditivas (Dolan, Willson e Wilson,1981; LO et al.,1998), criptorquidia (Yassin e
Yaser, 1998), genéticas (Dolan, Willson e Wilson,1981), malformacgéo do hipotalamo
(Winter et al., 1982), cardiacas (Mcnamara, Field e Mcnamara, 1999; Nanni, 2001),
hipopituitarismo (Nanni, 2001), face plana e fissuras palpebrais horizontais (Garavelli
et al., 2004), hipodontia e hipoglossia (Lertsirivorakul e Hall, 2008), paralisia cerebral
e laringomalacia (LO et al., 1998), apneia durante o sono, rinite, dislexia (Gomes,
Araujo e Orioli, 2010), microssomia hemifacial (Utreja et al., 2011), sela vazia e
hipogenitalismo (Szakszon et al.,2012).

O tratamento sistémico pode requerer intervencdo de endocrinologista
(Wesley et al., 1978; Aughton, Alsaadi e Transue, 1991; Hall et al., 1997; Garavelli et
al., 2004; Cho e Drummond, 2006; Utreja et al., 2011; Shilpa et al., 2012; Szakszon
et al., 2012), otorrinolaringologista (Hall et al., 1997; Yassin e Yaser, 1998; Bolan et
al., 2010; Gomes, Araujo e Orioli, 2010; Hernandez, 2010; Shilpa et al., 2012),
oftalmologista (LO et al.,1998; Garavelli et al., 2004; Blackmore e Wynne, 2010; Dijk
et al.,, 2011), cardiologista (Yassin e Yaser, 1998; Hall, 2006; Blackmore e Wynne,
2010; Bolan et al., 2010; Dijk et al., 2011) e geneticista (Dolan, Willson e Wilson,
1981; Aughton, Alsaadi e Transue, 1991; Hall et al., 1997; LO et al., 1998; Garavelli
et al., 2004; Ribeiro e Costa, 2005; El-Jaick et al., 2007; Dibiase e Cobourne, 2008;
Bolan et al., 2010; Gomes, Araujo e Orioli, 2010; Dijk et al., 2011; Shilpa et al., 2012,
Szakszon et al., 2012).


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Longhurst%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Sonnesen%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Kjaer%20I%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Longhurst%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Field%20D%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
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Muitas vezes sd0 necessarios exames complementares e laboratoriais de
sangue, urina, creatinina sérica, potassio, tiroxina e teste de tolerancia a insulina
(Wesley et al., 1978; Dolan, Willson e Wilson, 1981; Winter et al., 1982; Yassin e
Yaser, 1998; Gomes, Araujo e Orioli, 2010; Szakszon et al., 2012), avaliacdo do
desenvolvimento psicomotor (Dolan, Willson e Wilson, 1981; Aughton, Alsaadi e
Transue, 1991; Hall et al., 1997; Bolan et al., 2010; Gomes, Araujo e Orioli, 2010;
Hernandez, 2010), medicdo da distancia interpupilar para diagnosticar hipotelorismo
(Rappaport et al.,1977; Berry, Pierpont e Gorlin, 1984; Hall et al., 1997; Nanni, 2001,
Garavelli et al.,, 2004; Ribeiro e Costa, 2005; Hall, 2006; El-Jaick et al., 2007
Johnson et al., 2008; Tabatabaie, Sonnesen e Kjaer, 2008). Pode estar associada
holoprosencefalia (Berry, Pierpont e Gorlin, 1984; Hall et al., 1997; Nanni,
2001;Garavelli et al., 2004; Yang et al.,, 2005; El-Jaick et al., 2007; Dibiase e
Cobourne, 2008; Johnson et al.,2008; Gomes, Araujo e Orioli, 2010; Utreja et al.,
2011).

N&o foram perceptiveis alteracfes psicomotoras e cognitivas na paciente,
apesar de ser comumente descrito na literatura dificuldade de aprendizagem (Dolan,
Willson e Wilson, 1981; Yassin e Yaser, 1998; LO et al., 1998; Nanni, 2001; Yang et
al., 2005; Hall, 2006; Lertsirivorakul e Hall, 2008; Gomes, Araujo e Orioli, 2010;
Szakszon et al., 2012).

O histérico familiar para alteracdes dentarias ou sindrébmicas deve ser
criteriosamente investigado (Berry, Pierpont e Gorlin, 1984; Hall et al.,1997; Gomes,
Araujo e Orioli, 2010). No caso apresentado, pode-se observar anodontia em duas
irmas e nenhuma outra alteragédo sindrémica nos familiares. Auséncia de alteragdes
dentarias em familiares é um achado comum (Rappaport et al., 1977; Dolan, Willson
e Wilson, 1981; Winter et al.,1982; Aughton, Alsaadi e Transue, 1991; Yassin e
Yaser, 1998; Garavelli et al., 2004; Cho e Drummond, 2006; El-Jaick et al., 2007;
Lertsirivorakul e Hall, 2008; Utreja et al.,, 2011; Szakszon et al., 2012), todavia é
pertinente avaliar familiares pelo risco de recorréncia (Berry, Pierpont e Gorlin, 1984;
Ribeiro e Costa, 2005; Hall, 2006; Shilpa et al.,2012).

Existe uma tendéncia da sindrome do incisivo central superior afetar mais
pessoas do género feminino e o diagnodstico normalmente é realizado apdés a
erupcéo dentaria (Wesley et al.,1978; Winter et al.,1982; Berry, Pierpont e Gorlin,
1984; Aughton, Alsaadi e Transue, 1991; Harrison, Calvert e Longhurstp, 1997; LO
et al. (1998), Mcnamara, Field e Mchamara, (1999); Kjaer et al., 2001; Nanni, 2001,


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Tabatabaie%20F%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Sonnesen%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Kjaer%20I%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Longhurst%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Field%20D%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078

35

Garavelli et al., 2004; Yang et al.,2005; Cho e Drummond, 2006; Dibiase et al., 2006;
El-Jaick et al., 2007; Lertsirivorakul e Hall, 2008; Tabatabaie, Sonnesen e Kjaer,
2008; Blackmore e Wynne, 2010; Gomes, Araujo e Orioli,2010; Hernandez, 2010;
Machado et al., 2010; Shilpa et al., 2012; Szakszon et al., 2012).

No caso apresentado foi possivel visualizar filtro labial indistinto, labio
superior em forma de arco e auséncia de selamento labial. Essas caracteristicas sdo
frequentemente encontradas na Sindrome do Incisivo Central Superior Solitario
(Kjaer et al., 2001; Garavelli et al., 2004; Cho e Drummond, 2006; El-Jaick et al.,
2007; Lertsirivorakul e Hall, 2008; Bolan et al., 2010; Gomes, Araujo e Orioli, 2010;
Utreja et al., 2011; Shilpa et al., 2012). No exame intrabucal, observou-se auséncia
de freio labial e papila incisiva. Sinais patognoménicos da Sindrome do Incisivo
Central Superior Solitario incluem auséncia do freio labial e papila incisiva (Kjaer et
al., 2001; Cho e Drummond, 2006; El-Jaick et al., 2007; Lertsirivorakul e Hall, 2008;
Bolan et al., 2010; Gomes, Araujo e Orioli, 2010; Utreja et al., 2011; Shilpa et al.,
2012).

Outra caracteristica presente foi atresia maxilar. Alteracdes 0sseas podem
ser observadas, como o retrognatismo bimaxilar (Kjaer et al., 2001; Dibiase et al.,
2006; Tabatabaie, Sonnesen e Kjaer, 2008), retrognatismo mandibular (Harrison,
Calvert e Longhurstp, 1997; Lertsirivorakul e Hall, 2008), atresia maxilar (Bolan et al.,
2010; Machado et al., 2010) e assimetria facial (Utreja et al., 2011). No caso
apresentado foi verificado palato profundo, crista palatina proeminente, atresia
maxilar e mordida cruzada unilateral do lado direito. Outros sinais clinicos bem
caracteristicos da sindrome incluem um palato profundo e crista palatina
proeminente (Nanni, 2001; Cho e Drummond, 2006; Dibiase et al., 2006; Johnson et
al., 2008; Bolan et al., 2010; Gomes, Araujo e Orioli, 2010; Utreja et al., 2011; Shilpa
et al., 2012), podendo ser observada mordida cruzada posterior (Bolan et al., 2010).

Neste caso, o exame radiografico revelou a presenca de um unico incisivo
central superior também na denticdo permanente. Ambos 0s incisivos centrais,
deciduo e permanente, apresentavam aspecto radicular normal. A literatura indica
gue 0s incisivos centrais solitarios ndo apresentam grandes alteracdes na morfologia
(Rappaport et al., 1977; Wesley et al., 1978; Kjaer et al., 2001; Gomes, Araudjo e
Orioli, 2010; Utreja et al., 2011; Shilpa et al., 2012) mas geralmente apresentam
simetria com angulos incisais arredondados aparentando fusdo das duas metades

distais e as faces distal e mesial sdo mais paralelas, sem maiores alteracdes de cor


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Tabatabaie%20F%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Sonnesen%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Kjaer%20I%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Kjaer%20I%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Lertsirivorakul%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Hall%20RK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18328045
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Tabatabaie%20F%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Sonnesen%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Kjaer%20I%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18416751
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Harrison%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=9482045
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e estrutura, com tamanho dentro dos padrdes de normalidade (Wesley et al., 1978;
Hall et al., 1997; Yassin e Yaser, 1998; Mcnamara, Field e Mcnamara, 1999; Kjaer et
al., 2001; Dibiase et al., 2006; Hall, 2006; Bolan et al., 2010; Gomes, Araujo e Orioli,
2010; Utreja et al., 2011; Shilpa et al., 2012; Szakszon et al., 2012).


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
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http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=McNamara%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=10860078
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5 CONSIDERACOES FINAIS

A partir da revisdo da literatura e da analise do caso apresentado pode-se
concluir que a presenca de um incisivo central superior solitario apesar de ter baixa
incidéncia na populacdo, deve ser conhecida pelos profissionais de saude e é
primordial o diagndstico precoce.

O diagnéstico odontolégico precoce pode colaborar para a avaliagdo de
alteracOes sistémicas, sendo que esses pacientes necessitam de acompanhamento
multiprofissional.

A odontologia deve viabilizar a¢cBes clinicas que permitam uma adequada
reabilitacdo, melhorando a estética e as outras alteracdes bucais que possam estar
envolvidas, como a mastigacao, degluticao e fala.
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