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RESUMO

As Displasias Ectodérmicas (DEs) sdo um grupo de doengas congénitas
relativamente raras, resultado de disturbios genéticos durante a fase de
desenvolvimento embrionario. As principais estruturas afetadas sdo aquelas de
origem do ectoderma incluindo cabelos, pelos, dentes, unhas e glandulas sudoriparas.
No entanto, a literatura reporta variacbes fenotipicas da condicdo o que pode
representar um desafio ao seu diagndstico. O objetivo deste trabalho é discutir as
principais caracteristicas fenotipicas das DEs a fim de proporcionar ao odontopediatra
o reconhecimento das suas diferentes apresentacdes clinicas. Além disso, relata um
caso clinico de uma crianga do sexo masculino, com 10 anos de idade, em que
apresentava apenas alteragdes dentarias como sinal clinico da displasia ectodérmica.
As DE sao classificadas de acordo com a producdo de suor em dois subtipos:
hidrética, em que ha producao de suor, e hipoidrética, em que a produgcao de suor é
reduzida ou ausente. Embora alguns portadores da condigdo apresentem sinais
fisicos classicos da doencga, as manifestagbes sao variaveis e estdo relacionadas a
heterogeneidade genética. Uma vez que as estruturas originarias do ectoderma sao
afetadas, incluindo alteragdes dentarias, € imprescindivel que o odontopediatra tenha
conhecimento das possiveis variagbes fenotipicas das DEs tanto para o
encaminhamento ao especialista como para o planejamento odontolégico. No caso
clinico apresentado neste trabalho, o paciente do sexo masculino com 10 anos de
idade com diagndstico de DE, apresentava a auséncia de multiplos elementos
dentarios como unico sinal clinico da condigdo. O tratamento proposto incluiu
frenectomial labial e tratamento ortoddnitico para fechamento de diastema interincisal,
e reabilitacdo com recursos protéticos. Conclui-se a importancia do reconhecimento
das variagbes fenotipicas das DEs e o papel do odontopediatra no processo de
reabilitacdo oral com consequente melhorias na qualidade de vida de individuos
portadores desta condigao.

Palavras-chaves: Displasia ectodérmica; Manifestagdes bucais; Fendtipo.



ABSTRACT

Ectodermal Dysplasias (EDs) are a group of relatively rare congenital disorders
resulting from genetic disturbances during embryonic development. The primary
structures affected are those derived from the ectoderm, including hair, skin, teeth,
nails, and sweat glands. However, the literature reports phenotypic variations of the
condition, which can pose a challenge to its diagnosis. The aim of this study is to
discuss the main phenotypic characteristics of EDs to provide pediatric dentists with
recognition of their different clinical presentations. Additionally, it reports a clinical case
of a 10-year-old male child who exhibited only dental alterations as a clinical sign of
ectodermal dysplasia. EDs are classified according to sweat production into two
subtypes: hidrotic, where there is sweat production, and hypohidrotic, where sweat
production is reduced or absent. Although some individuals with the condition present
classical physical signs, manifestations are variable and related to genetic
heterogeneity. Since structures originating from the ectoderm are affected, including
dental alterations, it is essential for pediatric dentists to be aware of possible
phenotypic variations of EDs, both for referral to specialists and for dental planning. In
the clinical case presented in this study, the 10-year-old male patient diagnosed with
ED exhibited the absence of multiple teeth as the sole clinical sign of the condition.
The proposed treatment included labial frenectomy and orthodontic treatment for
closure of interincisal diastema, and rehabilitation with prosthetic resources. In
conclusion, the importance of recognizing the phenotypic variations of EDs and the
role of pediatric dentists in the oral rehabilitation process with consequent
improvements in the quality of life of individuals with this condition is emphasized.

Key words: Ectodermal dysplasia; Oral manifestations; Phenotype
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INTRODUGCAO

A displasia ectodérmica (DE) constitui um grupo de doengas congénitas que
resultam de disturbios genéticos ocorridos durante a fase de desenvolvimento
embrionario. A prevaléncia na populagédo varia de 1:10.000 a 1:100.000 nascimentos,
sendo a proporgéo entre os sexos de cinco homens para cada mulher. A literatura
reporta mais de 150 sindromes, clinicamente distintas, em que a DE pode estar
presente. No entanto, também ¢é reportado casos de DE em pacientes né&o-
sindrémicos ( KARGUL 2001)

As DE sao classificadas de acordo com a produg¢ao de suor em dois subtipos:
hidrética, em que ha producao de suor, e hipoidrética, em que a producao de suor é
reduzida ou ausente. A forma hidrética tem como principais manifestacées unhas
distréficas, pelos escassos e anomalias dentarias. O padrao de heranga genética € do
tipo autossémico dominante e, por isso, observa-se a mesma frequéncia em ambos
os sexos (CORREA ,1997).

Ja a forma hipoidrética € a mais comum entre as DE com padrao genético
recessivo e ligado ao cromossomo X em 95% dos casos. As principais caracteristicas
deste subtipo é a hipotricose (diminuigdo de cabelos e pelos), a hipoidrose (diminuigéo
na sudorese) e a hipodontia (auséncia congénita de alguns dentes). Algumas destas
alteracgdes podem ser observadas logo apds nascimento, enquanto outras sé tornam-
se evidentes durante a infancia ( AKHYANI,2007)

Apesar dos individuos com a condigao apresentarem facies caracteristicas
associada a sindrome, as manifestagdes clinicas e fisicas sao variaveis e estao
relacionadas a heterogeneidade genética. Assim, o diagndstico correto e precoce é
primordial para restabelecer as fungbes estética, mastigatoria e, fonética desses
pacientes. Além disso, alguns estudos mostram que a DE apresenta impacto nao
somente na dimensao funcional, mas também psicoldgica, repercutindo na autoestima
e convivio social ( RAD,2007)

O planejamento do tratamento em pacientes com DE deve visar a atenuagao
das principais alteracdes relacionadas aos sinais cardinais da doenga, incluindo
estratégias que visem prevenir a hipertermia, restabelecimento da funcéo oral e
melhorar o desenvolvimento psicossocial. Além disso, € importante a atuagao de uma

equipe multidisciplinar incluindo médicos (geneticista, pediatra, otorrinolaringologista
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e dermatologista), cirurgides dentistas (odontopediatra, ortodontista, protesista e
implantodontista), fonoaudidlogos e psicélogos. (KRAMER,2007)

E de extrema importancia que o cirurgido dentista saiba identificar as principais
manifestagdes clinicas da DE e suas variagdes fenotipicas a fim de adotar a conduta
clinica adequada para cada individuo. Assim, este profissional tem um importante
papel no resgate da autoestima e integragcdo social do paciente uma vez que a
reabilitagdo oral € um importante aspecto psicossocial relacionado a imagem pessoal.
(ASSUMPCAO,1998).

A abordagem relacionada ao comprometimento social e até episédios de
“bullying” nos quais as criangas portadoras da sindrome podem sofrer € um aspecto
delicado, uma vez que muitas familias ou mesmo profissionais da area da educagao
desconhecem a existéncia dessa condigédo. (NETO.A,2005)

Apo6s o exposto, o objetivo deste trabalho € discorrer sobre as possiveis
variagoes fenotipicas associadas a displasia do ectoderma que séo do interesse do
odontopediatra. Além disso, € discutido um caso clinico de uma crianga de 10 anos

de idade portadora de DE nao sindrémica.
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REVISAO DE LITERATURA

CONCEITO, ETIOLOGIA E DIAGNOSTICO

Displasias referem-se a disturbios no desenvolvimento de tecidos que
abrangem os processos formativos normais e as patologias resultantes. Essa
terminologia engloba tanto a fase de formacdo dos tecidos quanto as condigbes
patolégicas decorrentes desse desenvolvimento. As displasias abrangem uma
diversidade de classificacdes, podendo ser categorizadas como maiores ou menores,
localizadas ou generalizadas, unicas ou multiplas, adquiridas ou endogénicas,
congénitas ou nao congénitas. Além disso, podem originar-se de uma ou mais
camadas embrionarias, manifestar-se isoladamente ou integrar complexos
sindrdmicos, entre outras caracteristicas. (NEVILLE, 2004)

As displasias ectodérmicas sao resultantes do desenvolvimento embrionario,
originando-se das trés camadas celulares fundamentais: ectoderme, mesoderme e
endoderme. Da camada do ectoderme, surgem estruturas como a epiderme (pelos e
unhas), o sistema nervoso (central e periférico), os epitélios sensoriais dos 6rgaos dos
sentidos (incluindo a retina), o esmalte dos dentes e diversas glandulas, incluindo as
anexas a epiderme (sebaceas e sudoriparas). (SARMENTO, 2006)

Quando uma crianga apresenta manifestagdes anormais em tecidos com
origem ectodérmica, esse conjunto de sinais pode ser denominado displasia
ectodérmica (DE). Essa condigdo pode consistir apenas em displasias ou, incluir
também malformagdes diversas. O primeiro cenario representa uma DE pura,
enquanto o segundo é caracterizado por uma sindrome que combina displasia
ectodérmica e malformacgao ( KOERNER,2006)

Ao longo das ultimas trés décadas, observou-se um aumento na quantidade de
Displasias Ectodérmicas (DEs) catalogadas e nomeadas, conforme evidenciado pelos
seguintes marcos: em 1971, eram conhecidas 32 DEs; em 1977, esse numero subiu
para 57; em 1984, alcangou-se a marca de 117 DEs catalogadas; em 1985, 131 DEs
foram reconhecidas; em 1987, o registro contabilizava 145 DEs documentadas; em
1996, haviam sido registradas 146 DEs; e em 2001, o numero atingiu 192 DEs
descritas. Este notavel crescimento destaca a evolugdo constante na compreensao
dessas condigdes ao longo do tempo, evidenciando o progresso continuo no

conhecimento e na identificacdo das Displasias Ectodérmicas. (FREIRE 2002)
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As Displasias Ectodérmicas (DEs), destacam-se por sua complexidade clinica,
diversidade etiolégica, especificidade nos tecidos afetados, associacdo com
displasias de outras origens embrionarias e a possibilidade de formarem sindromes
de displasia e malformacao. (FREIRE, 1984)

Quando se trata das distingdes e caracteristicas das Displasias Ectodérmicas
(DEs), é notavel a classificagdo em duas formas classicas da sindrome: anidrética ou
hipoidrética e hidrética. A forma anidrética ou hipoidrética destaca-se pela redugéo ou
auséncia de glandulas sudoriparas, resultando em uma menor capacidade de
transpiragéo, enquanto a forma hidrética é caracterizada por uma presenga normal de
glandulas sudoriparas. Essa diferenciagdo € fundamental para compreender as
variagcbes nas manifestagdes clinicas e orientar abordagens especificas de
tratamento. (FREIRE, 2002)

Estudos genéticos revelaram que aproximadamente 94% dos casos de
displasia ectodérmica estédo associados a mutagdes no gene EDA, localizado no brago
longo do cromossomo X. Os genes EDAR e EDARADD também estao implicados,
sendo associados as formas autossémicas dominante e recessiva, representando 5%
dos casos de DEH. (LIND, 2006)

12
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MANIFESTACOES CLINICAS

As Displasias Ectodérmicas (DEs) constituem um grupo de doengas genéticas
que resultam em diversas anomalias nas estruturas derivadas do folheto ectodérmico.
As principais alteragdes concentram-se na epiderme e seus anexos, como cabelo,
dentes, unhas, glandulas sudoriparas e sebaceas, refletindo-se em manifestagdes
faciais, como nariz em sela, labios protrusos e orelhas mal formadas. As DEs podem
ser classificadas em hidréticas, com produgao normal de suor, e hipoidréticas, com
producao reduzida ou ausente. Na forma hidrética, como na sindrome de Clouston,
destacam-se alteracbes nas unhas, pelos escassos € anomalias dentarias, sem
comprometimento das glandulas sudoriparas e sebaceas. Na displasia ectodérmica
hipoidrotica (DEH), a forma mais comum, observa-se heranca recessiva ligada ao
cromossomo X em 95% dos casos, enquanto os 5% restantes apresentam etiologia
autossdmica dominante ou recessiva. Os sinais cardinais da DEH incluem hipotricose,
hipoidrose e hipodontia, manifestando-se desde o nascimento e podendo resultar em
crises de hipertermia devido a diminuicdo da sudorese. A pele, muitas vezes
hiperpigmentada, apresenta-se fina, desidratada e propensa a dermatites, xerodermia
(pele seca) e placas de liquenificagcdo (pele mais espessa) como resultado das
alteracdes nas glandulas sudoriparas.(FREIRE, 2002)

A rinite atréfica € uma complicagdo frequente em portadores da displasia
ectodérmica, tipicamente afeta criangas na segunda infancia ou adolescentes,
manifestando-se como uma inflamacgao nasal crénica associada a produgao excessiva
de secrecdes devido a movimentos deficientes dos pelos nasais. Esta condi¢do pode
ser confundida com outras sindromes, como a E.E. C (Ectrocactilia, displasia
ectodérmica e fenda palatina) e a sindrome trico-rino-falangeal, esta ultima
caracterizada por falanges distais curtas nas maos e deformidades articulares)
.(KOERNER ,2006) (GIUST,2006)

O prognéstico envolve sobrevida até a idade adulta, contudo, dados indicam
que 30% dos meninos podem falecer nos primeiros dois anos de vida por hiperpirexia
e infecgdes respiratorias. (GIUST,2006)

Embora os sintomas clinicos possam ser semelhantes, a identificacdo da forma
de transmissé&o é crucial para aconselhamento genético. No manejo, o foco recai na
prevencdo da hipertermia, estabelecimento de boa fungdo oral e melhoria do
desenvolvimento psicossocial. (ASSUMPCAOQ, 1998)

13
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O acompanhamento desses individuos requer uma abordagem multidisciplinar,
envolvendo médicos especializados, cirurgides dentistas e profissionais de saude

mental para oferecer um cuidado abrangente e personalizado. (GIUST,2006)
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MANIFESTACOES BUCAIS

As manifestagbes bucais da displasia ectodérmica (DE) abrangem uma
variedade de alteragdes que impactam a cavidade oral e suas estruturas associadas.
A auséncia congénita de dentes, conhecida como hipodontia ou anodontia, € uma
caracteristica comum nesses pacientes, afetando ndo apenas a fungdo mastigatoria,
mas também a estética e a dimensao vertical de oclusdo. As consequéncias na
dimensao vertical de oclusdo podem apresentar desafios na oclusdo dentaria e na
funcado mastigatdria. (FREIRE, 2002)

Dentre as caracteristicas orais, a hipodontia € a mais comum, acometendo 80%
dos pacientes. Esta pode ocorrer tanto na denticdo decidua como na permanente,
acometendo com maior frequéncia os incisivos e 0s caninos superiores. Em alguns
casos mais severos, a anodontia também pode ser observada. As Odontodistrofias
(anomalias de forma) sdo comuns principalmente sob a forma cénica vista mais
comumente em incisivos e caninos. Além disso, a hipoplasia de esmalte, que resulta
na formagéo inadequada e fragilidade do esmalte dentario, torna os dentes mais
suscetiveis a caries e sensibilidade. Alguns casos de DE também estdo associados a
diminuicdo na produgédo de saliva, desempenhando um papel crucial na saude bucal
para a digestao e prevencgao de caries. (FREIRE, 2002)

Além das alteracdes dentarias, o fluxo salivar diminuido ou o relato de boca
seca € queixa comum entre os portadores de displasia ectodérmica, devido a

anormalidade nas glandulas salivares (PINHEIRO,1994)
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Sistema Cutaneo

- Hipotricose (diminuigédo de cabelos) - Hiperpigmentagéo da pele

- Descamagéo e xerodermia - Dermatites atopicas e placas de liquenificagao
Estruturas Faciais

- Nariz em sela - Labios protrusos

- Orelhas mal formadas com implantagédo obliqua - Regides supraciliares salientes

- Auséncia de elementos dentarios - Forma conoide dos incisivos e caninos
Alteracdes nas Unhas e Pelos

- Unhas distréficas - Pelos escassos

Sistema Sudoriparo e Temperatura

- Hipoidrose (diminuigdo ou auséncia de sudorese) - Crises de hipertermia
Sistema Respiratorio

- Rinite atréfica - Complicagdes respiratorias devido a hiperpirexia

Alteragdes Bucais

- Auséncia congénita de alguns dentes - Hipoplasia de esmalte

- Diminuigao na producao de saliva - Consequéncias na dimenséo vertical de oclusao

- Anodontia (em alguns casos)

16
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CONDUTAS PARA O TRATAMENTO ODONTOLOGICO

Considerando as alteragdes bucais descritas, as criangas portadoras de
displasia do ectoderma geralmente sdo mais retraidas com a autoestima baixa.- Por
esse motivo, a reabilitacdo bucal destes individuos € essencial, pois além de devolver
funcgdes importantes como mastigatéria e fonética, impacta positivamente nas esferas
emocional e psicologico da crianga, melhorando o convivio com as pessoas ao seu
redor. (KOERNER ,2006)

Apds o diagndstico da displasia do ectoderma, o tratamento deve ser realizado
por equipe multidisciplinar, € essencial orientar a familia em relagdo aos problemas
tanto de saude como de relagbes sociais, visto que muitas criangas sofrem o bullying
no ambito escolar. (MUZIO ,2015) (PASINI ,2013)

O tratamento odontoldgico personalizado para pacientes com displasia
ectodérmica frequentemente inclui a instalacdo de proteses dentarias, visando
melhorar ndo apenas a estética, mas também a fungdo mastigatéria. A colaboragao
entre dentistas, protesistas e outros profissionais de saude é essencial para
desenvolver planos de tratamento abrangentes, adaptados as necessidades
individuais de cada paciente. Essas abordagens especializadas visam proporcionar
uma melhor qualidade de vida e bem-estar bucal para aqueles que enfrentam as
complexidades associadas a displasia do ectoderma. (MUZI0,2005) (NETO ,2005)

A reabilitacdo bucal de pacientes portadores de DE consiste em diferentes
abordagens como movimentagdes ortoddnticas, confeccdo de facetas estéticas,
proteses parciais ou totais, reconstrugdo estética com compdsitos e implantes
osseointegrados. (RAD ,2007) Assim, devido a complexidade do tratamento
odontologico em portadores de DE, € exigido uma equipe interdisciplinar composta
por odontopediatras, ortodontistas, buco-maxilo faciais, além de especialistas em
prétese e odontologia estética . (CORREA,1997)

17
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RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 10 anos de idade, nascido de parto cesariano com
3900 kg, sem relato de complicagdes durante o parto. Sem historico de doenca
familiar, porém com relato de problemas respiratérios na infancia e respiragao bucal.
Ainda, havia o relato de habito de sucg¢ao ndo nutritiva (uso de chupeta) até os cinco
anos de idade. Com quatro anos de idade, o paciente foi diagnosticado com Displasia
do Ectoderme nao Sindrémica, por profissional da area médica, apos a crianga ter ido
a diversos dentistas, com histéria familiar da condicdo em dois tios maternos.

A crianga compareceu na clinica de odontopediatria da UFPR acompanhada
pela mae com queixa principal de mal formacdo nos dentes, comprometimento
estético onde a mée relatou que a crianca apresentava dificuldades para sorrir e sofria
bullying pela falta de dentes.

No dia 24/03/2023 foi realizada a primeira avaliagao clinica do paciente. No
exame extrabucal foram observados pele com aspecto normal, pelos sem sinais de
alteracao (sobrancelhas, cilios e cabelo) e unhas dos pés e das maos também com
aspectos de normalidade (Figura 1). Ainda, ndo houve relato de alteracdo na

sudorese. A Figura 2 mostra as vistas frontais e de perfil do paciente na consulta

inicial.
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Figura 1. A. Vista frontal do paciente demonstrando aspectos de normalidade de
cabelos, sobrancelha e pele. B. Foto da mé&o direita demonstrando aspectos de

normalidade de pele e unhas.

Figura 2. a. Vista frontal. b. Vista frontal com sorriso. c. Perfil lateral

19
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Durante o exame intrabucal foi observado presenca dos dentes 16, 11, 21, 26,
36, 75, 33, 72, 31, 41, 43, 85 e 46. Os dentes 75 e 85 apresentavam-se em infra
oclusdo. Paciente possuia boa higiene bucal, sem sinais de acumulo de biofilme e

lesdes cariosas. O exame oclusal revelou discrepancia antero-posterior dentaria

(classe Il Angle). A Figura 3 ilustra as fotografias intrabucais.

Figura 3. a. Vista anterior. b. Vista lateral direita. c. Vista lateral esquerda. d. Vista
oclusal superior. e. Vista oclusal inferior

20
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Ao exame radiografico, foram observados as seguintes condi¢des: 17, 27, 37 e
47 em estagio 7 de Nolla; 16, 26, 36 e 46 em estagio 10 de Nolla e em contato oclusal
com os respectivos antagonistas, Os dentes 11, 21, 33, 31, 41 e 43 apresentavam-se
em estagio 9 de Nolla. Dente 75 em infraoclusdo com auséncia do germe do 35. Dente
85 também em infraoclus&o com reabsorc¢ao das raizes distais e presenca do germe
do dente 45 em estagio 6 de Nolla. Também havia a presenga do dente 72 com sinais
de rizélise, porém sem a presenga do germe do dente 32. Também foram observadas
auséncias dos dentes: 15, 14, 13, 12, 22, 23, 24, 25, 32, 34, 35, 42 e 44. A Figura 4

mostra o exame de radiografia panoramica.

Figura 4. Radiografia panoramica do exame inicial.

21
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PLANO DE TRATAMENTO

Ap06s o exame clinico e radiografico, foi proposto o tratamento ortodéntico a fim
de reduzir o diastema entre os incisivos superiores e frenectomia labial superior. Apos
a conclusao desta etapa, sera confeccionado préteses superiores e inferiores com
parafuso expansor e dentes artificiais visando o estabelecimento estético e funcional
do paciente. Apds a finalizacdo do crescimento 6sseo, € sugerido a instalacao de

implantes dentarios.

EVOLUGAO DO TRATAMENTO

O tratamento odontoldgico proposto incluiu agbes educativas em saude bucal,
com intuito de elevar a autoestima do paciente, além de torna-lo participativo nono
tratamento.

Na primeira sessao, foram fornecidas informacgdes a responsavel pelo paciente
quanto as etapas do tratamento, além de orientagbes sobre higiene bucal. Em
seguida, procede-se a profilaxia das superficies dentarias seguido de aplicagao topica
de fluor neutro com auxilio de moldeiras descartaveis.

Em sesséo seguinte, foi realizado a frenectomia labial, iniciando pelo uso do
anestésico topico EMLA durante 5 minutos na mucosa. Apos, foi realizada a anestesia
local infiltrativa bilateralmente na regido do freio e na regido de palato. O local da
primeira incisdo foi inicialmente demarcado por meio de uso de pinga hemostatica,
tendo como referéncia as cervicais dos incisivos centrais superiores. Posteriormente,
iniciou-se a incisdo do frénulo labial com lamina de bisturi n°® 15 a partir do local
demarcado em direcdo a regido interproximal dos incisivos centrais. A segunda
incisao foi feita bilateralmente, no limite entre a gengiva inserida e a mucosa alveolar
até atingir o periosteo. Essa inciséo foi realizada até o limite da inser¢do palatina em
forma de cunha. Apds, foi feita o debridamento das fibras com o uso de gaze e sutura.
As orientagdes poOs-operatorias incluiram alimentacéo fria e pastosa durante as 24

horas seguintes a cirurgia e medicagao para controle da dor e edema.
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Figura 5. Vista anterior antes da frenectomia e com instalagéo dos brackets

Decorridos 15 dias do procedimento, o paciente retornou para a remogao da
sutura, constatando-se cicatriza¢do satisfatéria no local da ferida cirurgica (figura 5).

A crianca foi entdo encaminhada para o curso de especializagdo em ortodontia
da Associacao Brasileira de Odontologia (ABO-Curitiba, PR) para a realizagdo de
tratamento ortodontico. Iniciou-se instalacdo e cimentacdo de brackets na parte

superior para fechamento do diastema entre 11 e 21 e segue em acompanhamento.

Figura 6 . Vista frontal decorridos 15 dias apos a frenectomia labial.
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Figura 7. Vista frontal ap6s 2 meses de tratamento ortodéntico

AVALIAGAO DA QUALIDADE DE VIDA RELACIONADA A SAUDE BUCAL

A qualidade de vida relacionada a saude bucal da crianga foi analisada na
consulta inicial e apos através do instrumento Child Perceptions Questionnaire
direcionado a criancas de 8 a 10 anos de idade (CPQs-10) (Jokovic et al., 2004),
validado e traduzido para a lingua portuguesa do Brasil (BARBOSA, 2009).

O CPQs-10é composto por 25 itens os quais abrangem quatro subescalas: cinco
itens de sintomas orais, cinco de limitagdes funcionais, cinco de bem-estar emocional
e dez de bem-estar social. Os itens versam sobre a frequéncia que os eventos
ocorreram nas quatro semanas anteriores a aplicagao do instrumento. As opg¢des de
resposta seguem a escala de cinco pontos, recebendo os seguintes valores: nenhuma
vez=0, uma ou duas vezes=1, as vezes=2, muitas vezes=3 e todos os dias ou quase

todos os dias=4. Desta forma, a crianga pode apresentar valores que variam de 0
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(nenhum impacto da sua condi¢ao bucal sobre sua qualidade de vida) ao escore 100
(maximo impacto da sua condicéo bucal sobre sua qualidade de vida). O instrumento
também possui dois itens de identificacdo da crianga (género e idade) e dois itens
globais sobre a autopercepcao bucal (“Vocé acha que seus os dentes e sua a boca
sd0?”) e sobre o quanto a alteragdo bucal afeta seu bem-estar geral da crianca
(“Quanto os seus dentes ou a sua boca te incomodam?”).

A primeira consulta do paciente revelou os seguintes escores: sintomas orais:
4 ; limitacdes funcionais: 2; bem-estar emocional: 4 e bem-estar social: 4, totalizando
14 de escore total. Apos a realizagdo de parte do tratamento proposto que incluiu
frenectomia labial e instalacdo de tratamento ortodéntico com acompanhamento de 2
meses , foi realizado o questionario foi reaplicado revelando os scores: sintomas orais:
0; limitagdes funcionais: 1; bem-estar emocional: 1 e bem-estar social: 1, totalizando
3 de escore total. (BARBOSA, 2009)
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DISCUSSAO

A displasia do ectoderma é uma condicdo que acomete estruturas derivadas
do ectoderma incluindo pele, pelos, unhas e dentes levando a mudancgas no fendtipo
do portador. Embora a condigao apresente duas formas classicas, sendo a anidrética
(ou hipoidrotica) e hidrética, de acordo com a auséncia ou presenga de glandulas
suporiparas, respectivamente, por ser ela se manifesta com diferentes padrdes
fenotipicos devido a sua natureza genética (SARMENTO 2006)

A displasia ectodérmica € um conjunto de disturbios genéticos que impactam
tecidos derivados do ectoderma, incluindo pele, cabelo, unhas, dentes e glandulas
sudoriparas. Este grupo de condigdes pode ser classificado em formas anidréticas e
hidréticas. Na displasia ectodérmica anidrotica (DEA), ha uma falta de
desenvolvimento das glandulas sudoriparas, levando a dificuldade na regulagdo da
temperatura corporal. Por outro lado, na displasia ectodérmica hidrética (DEH), as
glandulas sudoriparas estdo presentes e funcionam normalmente, sendo
caracterizada por manifestagdes em cabelo, dentes e unhas. A prevaléncia da
displasia ectodérmica varia entre populagcdes e regides, sendo geralmente
considerada uma condicdo rara. Além das formas mencionadas, existem diversos
subtipos e variagdes que contribuem para a diversidade do quadro clinico. (FREIRE
2002)

A displasia ectodérmica é uma condi¢ao genética que se manifesta por diversas
variagoes fenotipicas nos tecidos derivados do ectoderma durante o desenvolvimento
embrionario. Essas variagdes abrangem manifestagcées cutadneas, como variagdes na
pigmentacao, xerodermia e hipotricose, e afetam estruturas faciais, incluindo narizem
sela e anomalias dentarias. Unhas distroficas e pelos escassos sao caracteristicas
das unhas e cabelos, enquanto no sistema sudoriparo, a hipoidrose pode levar a
crises de hipertermia. O sistema respiratério pode ser impactado por rinite atréfica e
complicagdes respiratorias. Alteragdes bucais incluem auséncia congénita de dentes
e hipoplasia de esmalte. A expressao clinica varia entre individuos, sendo a
abordagem diagnostica e de manejo multidisciplinar, envolvendo genética clinica,
dermatologia, odontologia e outras especialidades, para atender as diversas

necessidades dos pacientes afetados.
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Estudos tém demonstrado que a hipodontia, associada ou ndo a displasia do
ectoderma, apresenta um impacto significativo na qualidade de vida relacionada a
saude bucal de seus portadores (NETO 2005) especialmente nas dimensdes
funcionais e sociais. Neste ultimo aspecto, a pratica de “bullying”, especialmente em
ambiente escolar, tem sido observado em estudos recentes envolvendo condi¢cbes
bucais especificas, incluindo espacamento excessivo entre os dentes e/ou auséncia
de elementos dentarios, além de mal oclusdo dentaria (ALBITAR,2013)

No que se refere especificamente a DE, um estudo publicado em 2016 avaliou
de forma quali-quantitava a pratica do “bullying” contra uma crianga portadora de DE
e 0 conhecimento da condicdo em professores de uma instituicdo basica de ensino. A
crianca relatou ter sido alvo de agresséao verbal e fisica. A maioria dos professores
entrevistados (n=10) desconheciam a condicdo, sendo os outros quatro com
conhecimento superficial sobre o assunto (ref). No caso clinico apresentado neste
trabalho, o paciente relatou ter sofrido “bullying” no ambiente escolar em decorréncia
da auséncia de dentes, com impacto nas suas relagdes sociais. Embora o instrumento
utilizado para avaliar a qualidade de vida da crianga nao ser especificamente para a
pratica do “bullying”, foi observado uma reduc¢ao significativa no impacto da qualidade
de vida relacionada a saude bucal, mostrando que a abordagem odontologica €
essencial para a melhora do convivio social de criangas portadoras de (BARBOSA,
2009)

A displasia ectodérmica, segundo a literatura médica e cientifica, impacta
significativamente a qualidade de vida dos individuos afetados. A condi¢ao, que
apresenta uma ampla gama de manifestagdes clinicas, pode afetar a estética e
autoestima devido a anomalias dentarias e hipotricose, influenciando as interagdes
sociais e emocionais. Problemas dentarios e alimentares decorrentes da auséncia ou
anomalias nos dentes podem comprometer a fungdo bucal, levando a desafios na
alimentagdo e nutrigdo. A regulagdo térmica comprometida, especialmente na
displasia ectodérmica anidrética, torna os individuos mais suscetiveis a problemas
relacionados ao calor, como hipertermia. O impacto psicossocial, principalmente
durante o desenvolvimento infantil e adolescente, requer apoio emocional e social.
Limitacdes nas atividades diarias, como cuidados bucais especiais, e a necessidade
de intervengbes odontologicas frequentes podem demandar um investimento
significativo de tempo e recursos. O acesso limitado a cuidados de saude

especializados, somado a falta de conscientizacao, contribui para desafios adicionais.
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Destaca-se a importancia de uma abordagem multidisciplinar para melhorar a
qualidade de vida, envolvendo profissionais de saude, apoio psicolégico e
conscientizagdo da comunidade, enquanto a pesquisa continua a evoluir para

desenvolver estratégias de apoio mais eficazes. (LOPES,2015)
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CONSIDERACOES FINAIS

A Displasia do Ectoderma (DE) € uma condi¢cdo hereditaria que provoca
alteragbes nas estruturas originadas do ectoderma, especialmente nos pelos,
glandulas e dentes. Essas caracteristicas sdo mais proeminentes e prevalentes no
sexo masculino quando a heranga esta ligada ao cromossomo X. Na forma
autossbmica dominante, o fenétipo geralmente se manifesta de maneira mais branda.

Uma vez que multiplos fendétipos da DE revelam comprometimento dentario,
incluindo numero, forma e alteragcdes estruturais, € crucial que o cirurgido-dentista,
especialmente o odontopediatra, esteja capacitado para identificar e auxiliar no
diagnostico da DE na infancia.

O tratamento odontolégico € abordado de forma multidisciplinar, envolvendo
diferentes especialidades, a fim de garantir o tratamento adequado e resultados
estéticos e funcionais. No caso clinico apresentado, a crianga possuia auséncia de
multiplos elementos dentarios como unica manifestagao clinica da condi¢ao, sendo
que o tratamento proposto envolveu a atuagido do odontopediatra, ortodontista e
protesista. Embora o tratamento ndo foi concluido até a execucao deste trabalho, foi
observado uma melhora significativa na qualidade de vida relacionada a saude bucal
em todas as suas dimensoes.

Assim, ressalta-se a importancia do papel do odontopediatra no diagndstico da
DE, ndo somente pelo reconhecimento da condigao e suas variagdes, mas também

por ser, muitas vezes, o profissional de saude a ter o primeiro contato com a crianga.
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