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RESUMO

A displasia ectodérmica & um grupo heterogéneo raro de doencas hereditarias em que duas ou
mais estruturas anatémicas derivadas da ectoderme sofreram alteracdo (aplasia ou displasia)
durante o desenvolvimento, afectando principalmente o cabelo, as unhas, a pele e os dentes.
Existem mais de 100 tipos de displasias ectodérmicas. A displasia ectodérmica anidrética ou
Sindrome de Christ-Siemens-Touraine é o tipo mais comum da doenca. Este sindrome é
caraterizado pela triade de hipodontia, hipotricose e hipoidrose. As manifestagoes orais mais
comuns sao a anodontia, hipodontia ou dentes cdnicos e pode ocorrer tanto na denticao
decidua como na permanente e um 0sso pobre que prejudica tanto a fungao estética como a
fungao mastigatoria. O tratamento destes pacientes é dirigido para os sintomas e n3o para as

causas.

O objetivo deste trabalho é analisar os possiveis tratamentos através da reabilitagao oral para

as anomalias orais causadas por este sindrome, através da descrigao de um caso clinico.

Este trabalho foi baseado numa revisdo de literatura relacionada com o tema e apresenta o
caso clinico de um paciente do sexo masculino. O paciente em causa embora nunca tenha
apresentado episadios febris idiopaticos, desde pequeno que levantou algumas suspeitas. Com
o decorrer do tempo foi apresentando carateristicas que confirmam o diagndstico de displasia
ectodérmica como: excesso de muco encrustado nos ouvidos e nariz, presenca de hipotricose do
cabelo e sobrancelhas, hipodontia e presenca de dentes conicos. O plano de tratamento neste
caso baseou-se numa reabilitagao fixa através de uma ponte metalo-ceramica como forma de

restaurar os dentes presentes na cavidade oral.

A hipodontia na denti¢3o decidua e permanente é um dos sinais orais com maior frequéncia em
pacientes com displasia ectodérmica anidrética e a reabilitagdo fixa € normalmente o

tratamento utilizado como forma de melhorar a fungao e a estética do paciente.

Conclui-se que o plano de tratamento deste caso foi finalizado com sucesso pois foi possivel

restaurar a funcao, estética e fonética e aumentar a qualidade de vida do paciente.
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Palavras chave: “Displasia ectodérmica”, “Sindrome de Christ-Siemens-Touraine”, “Agenesia”,
“Anodontia”, “Hipodontia“, “Hipotricose”, “Hipoidrose”, “Prdtese fixa", “Implantes dentarios”,

“Reabilitacao oral”.




ABSTRACT

Ectodermal dysplasia is a rare heterogeneous group of hereditary diseases in which two or more
anatomical structures derived from the ectoderm have undergone alteration (aplasia or
dysplasia) during development, mainly affecting the hair, nails, skin and teeth. There are more
than 100 types of ectodermal dysplasias. Anhydrotic ectodermal dysplasia or Christ-Siemens-
Touraine Syndrome is the most common type of disease. This syndrome is characterized by the
three components hypodontia, hypotrichosis and hypohidrosis. The most common oral
manifestations are anodontia, hypodontia or conical teeth and can occur both in deciduous and
permanent dentition and a poor bone that damages both aesthetic function and masticatory

function. Treatment of these patients is usually directed to the symptoms and not to the causes.

The objective of this work is to analyse the possible treatments through oral rehabilitation for

the oral anomalies caused by this syndrome, through the description of a clinical case.

This work was based on a literature review related to the topic and presents the clinical case of
a male patient. The patient in question although never had idiopathic febrile episodes, since
small that raised some suspicions. During the course of time, it was presented characteristics
that confirm the diagnosis of ectodermal dysplasia such as: excessive mucus encrusted in the
ears and nose, presence of hypotrichosis of the hair and eyebrows, hypodontia and presence of
conical teeth. The treatment plan in this case was based on a fixed rehabilitation through a

metal-acrylic bridge as a way to restore the teeth present in the oral cavity.

Hypodontia in the deciduous and permanent dentition is one of the most frequent oral signs in
patients with anhydrotic ectodermal dysplasia and fixed rehabilitation is usually the treatment

used as a way to improve the patient’s function and aesthetics.

It is concluded that the treatment plan of this case was successfully achieved because it was
possible to restore the aesthetic and phonetic function and to increase the quality of life of the

patient.




Keywords: "Ectodermal Dysplasia”, "Christ-Siemens-Touraine  Syndrome”, “Agenesis”,
"Anodontia”, "Hypodontia”, "Hypothosis”, "Hypohidrosis”, "Fixed prosthesis”, "Dental implants”,

"Rehabilitation oral".
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Reabilitagao de um caso com Displasia Ectodérmica Anidrotica

Introdugao

Capitulo | -
1. Introdugao

A displasia ectodérmica € um grupo heterogéneo raro de doencgas hereditarias em que duas ou
mais estruturas anatémicas derivadas da ectoderme sofreram alteracdo (displasia ou aplasia)
durante o desenvolvimento, tendo uma prevaléncia de cerca de 1 individuo a cada 100.000
nascimentos. No folheto ectodérmico, uma das trés laminas germinais presentes durante o
desenvolvimento da origem ao sistema nervoso central e periférico e a algumas estruturas
como glandulas sudoriparas, cabelos, unhas e esmalte dentario, sendo estes os tecidos
afetados. Existem mais de 100 tipos de displasias ectodérmicas, os 2 tipos mais comuns s3o: a
hidrética ou Sindrome de Clouston e a hipoidrética/anidrética, a grande diferenga entre ambos
€ 0 grau de alteragao das glandulas e a forma de transmissao genética. O Sindrome de Clouston
geralmente ndo afeta as gldndulas sudoriparas (a sua transpiragdo é sempre normal), nem os
dentes, e quando afeta estes Ultimos &€ em menor extensao. Este tipo de displasia é caraterizado
pela triada de alopécia, unhas distroficas e hiperqueratose palmoplantar. A displasia
ectodérmica anidrética ou Sindrome de Christ-Siemens-Touraine é o fendtipo mais comum,
embora seja um sindrome bastante raro, normalmente transmitido por um gene ligado ao
cromossoma X, sendo mais frequente no homem, com racio homem:mulher de 5:1. Neste
Sindrome, o gene é transmitido pela mulher e manifestado pelo homem, embora algumas
mulheres possam apresentar carateristicas leves (cabelos e sobrancelhas finas, leite escasso,

alteracoes dentarias e anomalias dermatoglificas). -7.9-113-29

Este sindrome é caraterizado pela triade de hipodontia, hipotricose e hipoidrose. Em casos mais
completos, o paciente afetado (geralmente do sexo masculino) pode apresentar um facies tipico
com a fronte proeminente, cristas supraorbitarias salientes, orelhas mal formadas, ponte nasal
em sela, palpebras finas e rugosas, pigmentagao na regiao periorbitaria, nariz pequeno com
hipoplasia das narinas, diminuicao da dimensao vertical e labios proeminentes com a borda
avermelhada indefinida. Estas caracteristicas faciais geralmente tornam-se mais evidentes no
segundo ano de vida. No primeiro ano de vida a condicao pode manifestar-se como uma febre

de origem indeterminada. 1-710113,16-17.21-2628,29
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Reabilitagao de um caso com Displasia Ectodérmica Anidrotica

Introdugao

Criangas com displasia ectodérmica anidrética tém uma mentalidade normal assim como a
esperanca media de vida, mas sao muitas vezes afetadas psicologicamente devido as
caracteristicas de anormalidade, tornando-se um alvo potencial de bullying, principalmente os

pacientes que frequentam a escola. “*®

Uma grande percentagem dos pacientes, aproximadamente /0%, apresenta doengas alérgicas,
especialmente dermatite atdpica e asma, apresentando também com frequéncia infecgoes

respiratdrias e gastrointestinais. >18212

Pode-se também encontrar rinite atrofica nestes pacientes com uma abundante produgao de
muco fétido e uma descarga nasal persistente com formagao de crostas, provocada pela
discinesia ciliar associada. Podem também ocorrer problemas no ouvido médio e diminuigao
sensorial da audicao. As secrecoes nasais incrustadas e a cera do ouvido devem ser removidas
regularmente. Raramente ocorre morte na infancia devido a infecgdes respiratorias ou
hipertermia. Os pacientes afetados tém secregoes lacrimais reduzidas, o que pode levar a
problemas conjuntivais e cataratas congénitas. Em alguns casos, lagrimas artificiais podem ser
Uteis. A incapacidade de transpirar (hipoidrose), devido a grande diminuicdo do nimero de
glandulas sudoriparas leva a intolerancia ao calor, com hipertermia mesmo apds pequenos
esforgos e febre de origem desconhecida. O calor deve ser monitorizado e sao necessarios ar
condicionado, restricao de exercicios fisicos, roupas frescas e uma grande ingestao de liquidos

na dieta, para evitar hipertermia. ->7117.18.22.25.27.28

A pele é macia, fina e muito seca. Cremes e pomadas podem melhorar a secura da pele. Os
cabelos sao frequentemente aloirados, finos, curtos e endurecidos. As sobrancelhas e
especialmente os cilios, s3o escassos e/ou ausentes. Apds a puberdade, o bigode e a barba sao
normais, embora os pélos axilares e pubianos sejam escassos. Em casos mais extremos pode

haver a necessidade de utilizagao de perucas. >101617.19.212225.27.29

Na cavidade oral em particular, as manifestacoes mais comuns s3o a anodontia completa ou
parcial (anomalias no nimero) da denticdo decidua ou permanente, a hipodontia ou dentes
conicos (anomalias na forma) e um osso pobre que prejudica tanto a fungdo estética como a
fungao mastigatdria. O crescimento do o0sso alveolar depende da erupgao e presenca de dentes,

em caso de hipoplasia dentaria, 0 0sso adapta-se e remodela-se, reabsorvendo-se. -9 1416-22.27
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Introdugao

Os dentes podem apresentar redugao do diametro da coroa na forma de barril ou amora. O
seqgundo molar em particular pode apresentar taurodontismo (cdmara pulpar aumentada). Os
incisivos, 0s caninos e os pré-molares, quando presentes, tém a forma conica, sendo esta a
anormalidade de forma mais comum. Embora os dentes tenham uma origem mista (o esmalte é

ectodérmico e as demais partes mesodérmicas), a sua formacao total é ectodérmica. 2-47.2728

Ainda na cavidade oral, pode ocorrer xerostomia por anomalia nas glandulas salivares, o que
aumenta a predisposicao a doenca carie. Analogos de saliva sao muitas vezes usados para

melhorar a sensacao de boca seca provocada pela xerostomia. 7:21016-19.21.22

Ocorre com muita frequéncia perda da dimensao vertical causada por falta de dentes,
provocando fissuras em redor da boca e olhos, dando uma aparéncia envelhecida. Os I3bios

encontram-se proeminentes com a borda avermelhada indefinida. “>

O diagndstico baseia-se na sintomatologia, historia familiar, exame radiografico e no estudo
genético, embora a displasia ectodérmica anidrética possa ser suspeitada em bebé, geralmente
menino, que apresente febre de origem desconhecida e que demonstre algumas das
carateristicas atras mencionadas. A histdria clinica deve ser exata, completa e recente para um
diagnostico correto e para uma planificagao do tratamento efectiva. A bidpsia de pele pode
confirmar a suspeita de alteragao ectodérmica e distribuigdo anormal das glandulas sudoriparas
e dos foliculos capilares. O diagndstico correto tem importancia no restabelecimento das

fungoes basicas como mastigagao, fonética e estética assim como na componente psicoldgica. =

6,9-11,16,17,22,25,27,28

O aconselhamento genético é importante para estes pacientes e para os seus familiares,

principalmente os que planeiam ter filhos. 41027

Uma das principais limitagoes encontradas pelos médicos, em relagao a esta patologia, é a falta
de tratamento especifico. Independentemente da alternativa de tratamento escolhida, deve ser
individualizada e multidisciplinar, como forma de possibilitar a completa reabilitacao. A equipa
de medicina dentaria deve ser constituida por um médico dentista com conhecimentos mais
avancados em reabilitagdo oral, um odontopediatra, um ortodontista, um protésico e um

cirurgidao maxilo-facial. 2-69.10.16-22.27-30
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Introdugao

O crescimento dos arcos ird acontecer sequndo um padrao regularmente normal com ou sem

protese, no entanto, é desejavel a confecgao precoce de uma préotese para recobrir ou substituir

os dentes ausentes como forma de reduzir o problema psicologico, manter a dimensao vertical e

melhorar a fungao mastigatdria e fonética. 356161819.22.26-28.30

O tratamento protético pode incluir préteses fixas sobre dentes, proteses removiveis ou proteses

implantossuportadas. Os tratamentos podem ser usados individualmente ou em conjunto, de

forma a fornecer o resultado ideal. 3°

Os problemas mais comuns relacionados com as proteses sao a perda de retencao e as

alteracoes oclusais relacionadas com a erupgao ou com o crescimento da mandibula. 270

As varias opgoes de tratamento:

Prétese parcial fixa °:

Raramente utilizada no inicio do tratamento destes pacientes, pois a maior parte dos
individuos afetados tem um nimero minimo de dentes.

Além disso, os pacientes costumam ser muito jovens quando iniciam o tratamento,
sendo pacientes em crescimento onde este tipo de proteses deve ser evitado, isto
porque pode interferir com o crescimento da mandibula, principalmente se a prétese

cruzar a linha média.

Prétese removivel 3

E o tipo de tratamento mais frequentemente relatado para este tipo de pacientes, pois a
hipodontia/anodontia é uma das carateristicas mais marcantes.

Embora as proteses totais possam fornecer um resultado estético e funcional, o
subdesenvolvimento das cristas alveolares pode comprometer a retengao deste tipo de
proteses.

Quando h3 dentes que possam servir de apoio, as sobredentaduras sao uma opgao

desejavel. Uma das grandes vantagens destas proteses é a preservagao do 0sso alveolar.

O estagio da denticao representado na protese deve ser apropriado, ou seja, realizado usando

dentes protéticos primarios e fazendo modificagdes e novas proteses @ medida que o paciente

15
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Introdugao

envelhece. Além dos ajustes relacionados com o suporte e retencao, a oclusao da protese deve

ser monitorizada devido a3 mudangas causadas pelo crescimento da mandibula. 4516:232426.27.29.30

e Coroa
Este tipo de restauragoes individuais nao tem restricoes de idade, embora o tamanho

aumentado da polpa e a altura da coroa de alguns dentes sejam fatores limitantes.

e Restauragao direta 23430;
Recentemente as técnicas adesivas tornam possivel a confeccao de restauracoes
estéticas e melhorar a fungao em dentes condides de uma forma mais simples.
Coroas e restauragoes diretas em compdsito sao frequentemente usadas em

combinagao com préteses parciais.

° |mp|ante 26,27,29,30:

Estudos realizados em adultos concluiram que existe uma relagao positiva de bem estar
e qualidade de vida aquando a substituicdo de préoteses removiveis por proteses
implantossuportadas, como tal prevé-se que as proteses implantossuportadas possam
ser o tratamento desejavel para este tipo de pacientes.
Outra razao para considerar os implantes é o impacto benéfico sobre a preservagao do
0ss0 alveolar.
Ha uma controvérsia quanto 3 idade de colocagao dos implantes devido a um possivel
movimento causado pelo crescimento da mandibula, prevendo-se que os implantes
colocados depois dos 15 anos para as raparigas e 18 anos para os rapazes fornecem um
progndstico mais previsivel. E consensual quando se refere que é mais importante a
avaliagao da maturagao do que da idade cronoldgica.
Consequéncias da colocagao precoce de um implante:

v" Submersao causada pelo crescimento mandibular;

v" Exposicao do implante por reabsorgao 6ssea, consequéncia do crescimento;

v Movimentagao do implante devido ao crescimento mandibular;

v Limitagao do crescimento da mandibula se os implantes estiverem ligados por

uma protese rigida.

16
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Objectivos

2. Objectivos

O objetivo deste trabalho é analisar as possiveis reabilitagdes para as anomalias orais causadas

pela displasia ectodérmica anidrotica, através da descricao de um caso clinico.
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Metodologia e métodos

3. Metodologia

A pesquisa de referéncias foi efectuada para artigos relacionados com os varios tipos de
displasias ectodérmicas, sinais, sintomas e os possiveis tratamentos. As palavras chave, tanto
em Inglés, como em Portugués, incluiram: “Displasia ectodérmica”, “Sindrome de Christ-
Siemens-Touraine”, “Anodontia”, “Hipodontia”, “Hipotricose”, “Hipoidrose”, “Prétese fixa",
“Implantes dentarios”, “"Ectodermal Dysplasia”, "Christ-Siemens-Touraine Syndrome”,
"Agenesis”, "Anodontia”, "Hypodontia”, "Hypothosis”, "Hypohidrosis”, "Fixed prosthesis”,

"Dental implants”, "Rehabilitation oral”.
As bases de dados utilizadas foram: PubMed, Medline, Google scholar, SciELO.

Apenas foram seleccionados artigos realizados nos ultimos 10 anos, com excepgao de um que

foi publicado em 1996, mantendo-se ainda actual.

Dos 100 artigos pesquisados apenas 30 contemplaram pelo menos um dos seguintes critérios

para serem seleccionados:

- Revisoes de literatura que falem sobre as displasias ectodérmicas, displasia ectodérmica

anidrotica, sinais, sintomas e possiveis opgoes de reabilitagao.
- Casos clinicos que relatem a tematica.

- Artigos cientificos com diversas atualizagoes clinicas do tema: novas descobertas e
atualizagoes relacionados a técnicas laboratoriais, novos materiais e novos paradigmas

cientificos.

Relato de um caso de displasia ectodérmica anidrética.
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Relato de caso clinico

4.  Relato de caso clinico
Historia Clinica Geral

Paciente R. S. P., caucasiano, género masculino, com 19 anos, nascido por cesariana as 39
semanas de gestacao. Nao havendo registo de ocorréncia de episddios febris idiopaticos na
infancia, o paciente apresentou sempre bastante muco no nariz devido a obstrugao do tubo de

Eustaquio e cera nos ouvidos, fazendo varias vezes limpeza.

Globalmente, o periodo de infancia foi marcado por otites de repetigdo (uma média de 4/ano) e
aparecimento gradual de falta de audicdo e visdo (comegando a usar 6culos aos 4 anos e tendo
atualmente uma graduagdo de 5,75 dioptrias em cada olho). A pele, sempre ressequida,
apresenta periodos de descamagao nos pés e nas maos, unhas grossas, diminuigao acentuada
da produgao de suor, sem nunca haver relato de febre de origem desconhecida ou sinais de
intolerancia ao calor. O doente relata também queixas de fotossensibilidade, “ficando com a
pele vermelha apds curta exposicao solar”. O cabelo muito fino e loiro, o labio superior
protruido, o labio inferior invertido e muito carnudo e a escassez de cilios, s3o tudo outros sinais

concordantes com o diagnéstico de displasia ectodérmica anidrética. (FIG.1 e 2)

FIG.1 Fotografia extra-oral, vista frontal do paciente em FIG.2 Fotografia extra-oral, vista frontal do paciente em
bebé. Verifica-se hipotricose do cabelo, sobrancelhas e crianga. Verifica-se hipotricose do cabelo, sobrancelhas e
cilios, orelhas prominentes, achatamento na regido cilios, orelhas prominentes, achatamento na regido
nasofrontal, rugas na regido perioral, 1abio inferior evertido, nasofrontal, labio inferior evertido, terco inferior da face
carnudo e com a borda avermelhada indefinida, tergo reduzido, ponte nasal deprimida e raiz alongada, fronte
inferior da face reduzido, ponte nasal deprimida e raiz proeminente, e a presenga de dentes deciduos conoides.

alongada e fronte proeminente.
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A infancia foi marcada por otites de repeticao com alta frequéncia e aparecimento de queixas
de falta de audicdo do ouvido direito ha 8 anos, tendo sido reencaminhado para um
Otorrinolaringologista que detetou a perda de audicdo num estado avangado fazendo

adenoidectomia com colocagao de tubos transtimpanicos.

Ha 2 anos, uma recorréncia de otite motivou nova consulta no Otorrino que diagnosticou otite
interna. O paciente foi medicado e prescrito um TAC. Passado 15 dias, novamente em consulta
no Otorrino e comprovada posteriormente numa consulta de Maxilo-facial foi detetada sinusite
sendo medicado com Bilastina e Fluoreto de fluticasona para quando sentisse mais muco, mais

um fator comum em doentes com displasia ectodérmica anidrotica.

O paciente apresentou sempre bastantes crises de alergias, manifestadas por espirros, tosse,
muco nasal, lacrimejamento e prurido cutaneo, o que o terd motivado a realizar umas analises

de sangue onde se verificou a IgE Total muito aumentada. (FIC. 3)

FIG.3 Observacao de alteracoes das analises de
Imunologia onde se encontra a IgE Total muito
aumentada (>2000), verificando-se outras alergias
como pélen de arvores e plantas, leite, trigo e pélo de
gato e cao.
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Historia Médico-Dentaria

Inicialmente, o paciente era seguido no mesmo hospital na area de Estomatologia e nessa
altura os dentes j3 tinham erupcionado. Erupcionaram no tempo adequado e eram
aparentemente saudaveis embora os dentes do sector anterior fossem conicos, com auséncia de
algumas pecgas dentérias e apds a realizagdo de uma ortopantomografia (2009) (FIG.4) foi
verificada a auséncia de géermenes dentarios. Nesse momento, o Unico tratamento realizado era

preventivo através da colocagao de flor, bochechos com chorohexidina e vigia.

FIG.4 Ortopantomografia inicial. Nesta imagem podemos confirmar a auséncia dos gérmenes dos dentes 11, 12, 13, 14, 15, 17,
18, 21, 22, 23, 24, 25, 27, 28, 31, 32, 33, 34, 35, 37, 38, 41, 42, 43, 45, 47 e 48. Presenca dos dentes 26 e 44 inclusos.
Proximidade do dente 26 com o seio maxilar. Alteragdo mucogengival adquirida em espago edéntulo na zona do 54 por lesdo
6ssea vertical. Dentes 51, 53, 61, 63, 71, 72, 73, 81, 82 e 83 com formato condide. Dentes 36 e 46 com cadmaras pulpares
aumentadas (taurodentes). Dente 16 com tamanho da coroa diminuido e em forma de amora.

Em 2010, numa consulta no dentista motivada pela nao esfoliagao de alguns dentes, foi feita
novamente uma Ortopantomografia onde se confirmou a auséncia quase total dos dentes
permanentes com exce¢ao do 16, 26, 36, 44 e 46, o que provoca uma diminuicao da dimensao

vertical.

Desde ent3o o paciente passou a ser seguido na mesma clinica, que como primeiro plano de
tratamento sugeriu a colocagao de uma ponte metalo-ceramica superior e inferior, como forma
de preservar os dentes deciduos, suas raizes e consequentemente o 0sso. Desta forma

conseguia promover a estética, uma vez que os colegas o abordavam dizendo: “qual € a afia
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com que afias os dentes?”, restaurar a funcao mastigatéria e a fonética e aumentar a auto-
estima, pois o paciente ja nao sorria por vergonha. As consultam eram realizadas de 3 em 3
meses como forma de avaliar a reabilitagao e o paciente permaneceu com essas proteses até

aos dias de hoje. (FIG.5-13)

FIG.5 Ortopantomografia atual. Nesta imagem podemos ver auséncia dos gérmenes dos dentes 11, 12, 13, 14,15, 17,18, 21,
22, 23, 24, 25, 27, 31, 32, 33, 34, 35, 37, 38, 41, 42, 43, 45, 47 e 48 e permanéncia dos dentes deciduos. Alteragao
mucogengival adquirida em espago edéntulo na zona do 15,23,35 e 45 por lesao Gssea vertical. Dentes 36 e 46 com
cadmaras pulpares aumentadas (taurodentes). Dente 16 e 26 com tamanho da coroa diminuido e em forma de amora.
Reabilitagao fixa dos dentes 51, 53, 61, 63, 64, 71, 72, 73, 74, 81, 82, 83 com coroas metalo-cerdmicas.
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FIG.6 Fotografia intra-oral, vista frontal.
Pode observar o aspecto da ponte metalo-
ceramica, ja com algum desgaste e um
overbite aumentado onde os dentes
superiores cobrem os inferiores.

o

FIG.8 Fotografia intra-oral, lateral direita. Obervam-
se as deforminades mucogengivais nos espagos
edéntulos e a presenca do 26 e 36 erupcionados.

FIG.7 Fotografia intra-oral, lateral direita. Observam-
se as deformidades mucogengivais nos espagos
edéntulos n3o reabilitados e a ponte metalo-
cerdmica. E possivel observar também o 16, 44 e 46
erupcionados.

FIG.9 Fotografia intra-oral, arcada superior. E
possivel observar as fraturas da ponte metalo-
ceramica decorrentes do crescimento e
desenvolvimento. E também visivel 0 16 e 0 26
erupcionados.

FIG.10 Fotografia intra-oral, arcada inferior.
E possivel observar o desgaste da ceramica,
ja com exposicao do metal. E também visivel
a erupcdo dos dentes 36, 44 e 46
eruncionados.
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FIG.12 Fotografia extra-oral, vista de
perfil. E visivel a diminuicdo do terco
inferior da face e a proeminéncia do
mento em compensagdo ao nao
crescimento mandibular.

FIG.11 Fotografia extra-oral, vista
frontal actual. E possivel ver
melhorias ao nivel do cabelo e da
barba mas continuando bastante
ressequido, rugas na regiao
perioral, labio inferior invertido,
carnudo e com a borda
avermelhada indefinida, terco
inferior da face reduzido, ponte
nasal deprimida e raiz alongada, e
fronte proeminente.

De reforgar que todo o desenvolvimento estaturo-ponderal, psicomotor e psicolégico do

paciente foi e € normal.

Relativamente aos dados mais importantes da historia familiar é de referir que a mae apresenta
o incisivo lateral direito condide e hipotricose do cabelo, cilios e sobrancelhas. Havia um primo
de segundo grau com os mesmos sintomas tendo falecido apenas com 10 anos com leucemia. O

paciente possui um irmao mais velho, sem qualquer sinal ou sintoma de relevo.

Com base no exame fisico e radiografico do paciente e no padrao familiar da alteragao,
concluiu-se que se tratava de um caso de displasia ectodérmica anidrotica com baixa

expressividade genética.

Salientar que o paciente autorizou a divulgagao de imagens, exames e informagoes mediante a

assinatura de um termo de consentimento livre e esclarecido (anexo 1).
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5. Resultados / Discussao

A analise de um grande numero de casos na literatura revela que a prevaléncia na populagao da

displasia ectodérmica é de 1:100.000, na propor¢ao de 5 homens para 1T mulher.™

A expressao do sindrome é variavel, pois existe uma série de carateristicas clinicas, as quais se
podem apresentar como manifestacoes orais incluindo: hipodontia, desenvolvimento alveolar
reduzido, hipoplasia e alteragoes morfoldgicas como dentes anteriores condides e molares de
diametro diminuido. Segundo Macédo et al. a hipodontia e a odontodistrofia sao sinais

frequentes de displasia ectodérmica em 80% dos casos." !

Conforme descrito na literatura, a hipodontia da dentigao decidua e permanente é um dos sinais
orais com maior frequéncia em pacientes com displasia ectodérmica anidrética. Tanto a
hipodontia como a anodontia afetam a estética, o psicolégico e a vida social do paciente. A
reabilitagao protética é regra geral o tratamento mais utilizado para melhorar a fungao e a

estética 131152

Esta descrito na literatura que esta alteragao é rara e apresenta variagoes quanto a sua
expressividade, dai ser muitas vezes dificil chegar ao diagndstico, principalmente nos casos em

que as alteragOes s3o apenas dentarias e com poucas expressoes extra-orais.>”

Silveira et al. (2011) relataram um caso clinico em concordancia com o apresentado, onde ndo
havia relato de febre nem intolerancia ao calor e embora apresentasse redugao do fluxo salivar
nao havia queixa de xerostomia. Os mesmos autores defendem que esta divergéncia nas
carateristicas pode estar associada a existéncia de diferentes graus de expressividade da

doenga. Um caso idéntico é apresentado por Costa et al. no seu artigo de 2015.7

Em concordancia com o artigo de Araujo et al., a hipotricose é generalizada, n3o existe uma
alopécia completa, mas o cabelo é fino, esparso, seco e de pigmentacao clara. A pele tende a ser

palida, seca, brilhante, translucida, com rugas finas e aspeto de envelhecimento.?
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Para Tommasi, o tratamento da displasia ectddermica hipoidrotica & puramente sintomatico e
reabilitador, embora de acordo com a literatura, o tratamento deva ser planeado por um grupo

mustidisciplinar.’®®

Neves et al. (2011) assim como Costa et al. (2015) defendem que a aplicagdo de fldor
previamente a reabilitacao é bastante importante uma vez que estes pacientes tém tendéncia
para um fluxo salivar reduzido, sendo um fator predisponente ao desenvolvimento de caries, é
também de igual interesse ressaltar a importancia da higiene oral e a regularidade das

consultas no médico dentista.!®192223

Embora as préteses removiveis sejam o tipo de tratamento mais frequentemente relatado para
este tipo de pacientes, pois a hipodontia/anodontia & uma das carateristicas mais marcantes,

existem outras opgoes viaveis.*°

O paciente do caso clinico apresentado por ser tao jovem nunca quis colocar uma prétese
parcial removivel. O paciente na altura, juntamente com os pais e 0 médico dentista optaram
pela colocagao de uma ponte metalo-ceramica a recobrir os dentes deciduos de forma a

conservar as raizes e consequentemente o 0sso alveolar.

Segundo Ruschel et al. (2008), as facetas e restauragdes em compoésito sdo atualmente opgoes
que proporcionam resultados satisfatorios em dentes com forma alterada e podem ser usadas

em conjunto com outros tipos de préteses.?

Segundo a literatura, as coroas sao restauragoes individuais sem restrigoes de idade, sendo uma

boa opgao de tratamento nestes pacientes, o que esta de acordo com o apresentado.®

Estudos realizados em adultos concluiram que existe uma relagao positiva de bem-estar e
qualidade de vida aquando a substituicao de proteses removiveis por proteses
implantossuportadas, como tal prevé-se que este tipo de protese possa ser o tratamento

desejavel para este tipo de pacientes.®
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6. Conclusao

O paciente do caso clinico apresenta carateristicas em conformidade com o diagnostico de

displasia ectodérmica anidrética como hipodontia, dentes conicos e hipotricose.

No momento da reabilitacao, o paciente juntamente com os pais e o médico dentista optaram
pela colocagao de uma ponte metalo-ceramica a recobrir os dentes deciduos com o objetivo de
conservar as suas raizes e consequentemente o 0sso alveolar, desta forma, agora ainda existe a
possibilidade de colocagao de uma prétese fixa implanto-suportada. Nao foi feita uma prétese
removivel devido 3 idade jovem do paciente e a n3o-aceitagao do mesmo. O paciente esteve

cerca de 8 anos com a ponte metalo-ceramica e sem qualquer tipo de problema associado.

Conclui-se entao que o plano de tratamento tinha como propdsito preservar os dentes deciduos,
as suas raizes e o0 0sso alveolar, restaurar a funcao, estética e fonética e dar uma maior

qualidade de vida social ao paciente, ou seja, foi bem-sucedido.

Conclui-se ainda que estes casos nao sao lineares, nao havendo um consenso nem um protocolo
no que toca a terapéutica especifica. Cada caso necessita de um plano de tratamento e

acompanhamento individualizado e multidisciplinar permanente.
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Consentimento Informado

Eu, Jéssica Alexandra Pinto Martins, aluna do Mestrado Integrado de Medicina Dentaria no
Instituto Universitario de Ciéncias da Salde do Norte, venho por este meio solicitar a sua
colaboracdo, no sentido de realizar recolha de dados (histdria clinica, historia familiar,
exames complementares de diagnostico, fotografias intra e extra orais...) para fins de
investigacao para o Relatorio Final de Estagio com o tema “Reabilitagdo de um caso com
Displasia Ectodérmica Anidrética”, sob arientacao da Mestre Juliana de Sa.

Assinatura do alunoz%’ﬁy&%ﬁggm_%gﬁﬂm
J

Assinatura do orientador: m

(/LLWVLC)

4

Eu, &Wﬂ(ﬁ Sajéw(f) 'PCJI/?G/( declaro ter compreendido

0s objetivos de quanhdo me foi proposto e explicado para assinar este documento, ter-me
sido dada oportunidade de fazer todas as perguntas sobre o assunto e para todas elas ter
obtido resposta esclarecedora, ter-me sido garantido que ndo haverd prejuizo para os
meus direitos pessoais se eu recusar esta solicitacao, e ter-me sido dado tempo suficiente
para refietir sobre esta proposta. Autorizo o ato indicado, bem como os procedimentos
diretamente relacionados que sejam necessarios do meu proprio interesse e justificados
por razoes clinicas fundamentadas.

Assinatura do paciente: ﬂ'@% %ﬂé/

Gandra, [{_de %mmde 2018
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Capitulo Il — Relatorio das actividades praticas das disciplinas de estagio supervisionado
1. Estagio em clinica geral dentaria

O Estagio em Clinica Geral Dentaria foi realizado na Clinica Nova Saude, no Instituto
Universitario Ciéncias da Saude em Gandra - Paredes, num periodo compreendido entre 11
de Setembro e 15 de Junho, com uma carga semanal de 5 horas compreendidas entre as
19h00 e as 00hOO perfazendo um total horario de 180h.

Este estagio foi supervisionado pelo Professor Jodo Batista, professor assistente de Clinica

Geral Dentaria.

Este estagio revelou-se importante tanto a nivel profissional como pessoal. Através deste
estagio tive uma nogao mais real do que serd o mercado de trabalho, como interagir com
todo o pessoal da equipa, como lidar com os pacientes e que situagdes me podem ocorrer
3o longo da vida profissional. Foi sem duvida um estagio que contribuiu positivamente

para 3 minha formagao.

Os atos clinicos realizados neste estagio encontram-se na tabela 1.

Tabela 1: Ndmero de atos clinicos realizados como operador e como asistente durante o Estagio em Clinica Geral

Dentaria
Acto Clinico Operador Assistente TOTAL
Dentisteria 9 8 17
Exodontia 2 2 4
Periodontologia 5 3 8
Endodontia 5 3 8
Outros 2 6 8
TOTAL 23 22 45
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2. Estagio em clinica hospitalar

O Estagio em Clinica Hospitalar foi realizado no Hospital da Senhora da Oliveira, num
periodo entre 11 de Setembro e 15 Junho, com uma carga semanal de 4 horas
compreendidas entre as 9h00 e as 13h00 perfazendo um total de 120h sob a supervisao

da Professora Ana Azevedo.

Este estagio revelou-se muito importante para mim, pois tive contacto com pessoas e
realidades completamente diferentes do que estava habituada. O estagio hospitalar
permitiu-me colocar em pratica muitos conhecimentos adquiridos na teorica e ter uma
nogao das situagoes que me irdo aparecer ao longo da vida profissional. Foi sem ddvida
um estagio que me enriqueceu e me permitiu crescer tanto a nivel profissional como

pessoal.

Os atos clinicos realizados neste estagio encontram-se na tabela 2.

Tabela 2: Nimero de atos clinicos realizados como operador e como asistente durante o Estagio Hospitalar

Acto Clinico Operador Assistente TOTAL
Dentisteria 29 15 L
Exodontia 38 39 77
Periodontologia 16 10 26
Endodontia 4 6 10
Outros 10 6 16

TOTAL 97 76 173
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3. Estagio em salde oral e comunitaria

A unidade de ESOC contou com uma carga horaria semanal de 4 horas, compreendidas
entre as 9h00 e as 13h00, com uma duragao total de 120 horas, sob a supervisao do
professor Paulo Rompante, professor auxiliar do IUCS.

Numa primeira fase, que se desenrolou do inicio do ano letivo 2017-2018 até a paragem
letiva, de acordo com o calendario escolar, de Dezembro, foi desenvolvido um plano de
actividades tendo por base o Programa Nacional de Promogao de Salde Oral (PNPSQ) da
Direcdo Geral da Saude (DGS), Ministério da Salde de Portugal Continental. As tarefas
nesta etapa contemplaram a interpretagao individual da forma de implementagao do

PNPSO e da construgao de ferramentas para alcangar o objetivo.

O plano de atividades teve este espirito em cada um dos grupos contemplados no PNPSO,

nomeadamente:

- Gravidas, onde foi feito um power point assim como panfletos alusivos aos principais
problemas decorrentes durante a gravidez, cheques dentista, precaugdes na realizagao de
exames auxiliares com radiagao, importancia do médico dentista durante a gestagao,
cuidados de saude oral a ter e a sua influéncia na satde do feto e os primeiros cuidados

na Saude Oral do bebé.

- Adultos seniores, onde se realizou um power point alusivo aos principais problemas
decorrentes da idade, uso de proteses, principais causas da perda de dentes e cuidados a
ter, a importancia da medicagao e a importancia da regularidade das consultas no médico

dentista.

- HIV+ e individuos com Sindrome da Imuno-Deficiéncia Adquirida (SIDA), onde foi feito
um poster para afixar nas Unidades de Cuidados de Salde abordando o que &, os
principais cuidados de higiene oral, principais consequéncias orais da doenga, principais

vias de transmissao e prevengao.

- Criangas 0-5 anos, propds-se informar através de uma apresentacao 0s pais,

cuidadores, educadores e auxiliares sobre a educagao para a saude e higiene oral da
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crianga assim como a sua importancia, meios e metodos, e principais alimentos
cariogénicos. Propds-se também uma sessao de esclarecimento e educacao directamente
para as criangas mais velhas com o fim das motivar e ensinar de uma forma mais

divertida a fazer a sua escovagem.

- Criangas 6-7 anos, elaborou-se um video onde abrangia assuntos como métodos de
escovagem, escovas, pastas dentifricas e meios auxiliares adequados, de forma a alertar
as criangas, atraves de imagens, dos principais problemas orais e consequéncias da
doenga carie, a erupcao dos “novos” dentes e como os preservar, e alertar para uma
alimentagao saudavel ndo cariogénica. Informou-se também os pais/cuidadores sobre 0s

cheques dentista.

- Criangas 8-9 anos, fez-se uma pequena apresentacao sobre as nogoes basicas da
higiene oral e alimentagdo, seguida de uma interacgao com as criangas através de jogos
(palavras cruzadas, sopas de letras...) como forma de consolidar o que foi aprendido na

apresentagao anterior.

- Adolescentes, elaborou-se uma apresentagao que informava sobre a higiene e saude
oral, alimentagao, mudangas na cavidade oral durante a adolescéncia e principais
problemas associados. Elaboraram-se também “marcadores de livros” alusivos a pratica

da higiene oral para estar sempre presente.

Na segunda fase do ESOC procedeu-se a visita de unidades de Ensino na seguinte escola:

JI/EB1 Boavista-Valongo

Para além das atividades inseridas no PNPSO, realizou-se um levantamento de dados
epidemioldgicos recorrendo a inquéritos fornecidos pela Organizagdao Mundial da Saude

(OMS) a um total de 87 criangas com idades compreendidas entre os 3 e os 11 anos.

O plano de actividades encontra-se na tabela 3.
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Tabela 3: Plano de actividades desenvolvido no Estagio de Saide Oral Comunitaria

Data Escola Turma Plano de atividades

30/jan JI/EB1 Boavista — Valongo Professores da Escola Verificar as condigoes para executar as mais diversas actividades na
escola.

6/fev JI/EB1 Boavista — Valongo Pré-escola PPT para pais e educadores e livro para colorir.

13/fev Carnaval

20/fev JI/EB1 Boavista — Valongo 1° Ano Teatro de incentivo aos bons habitos de higiene.

27 /fev JI7EB1 Boavista — Valongo Pré-escola Levantamento Epidemiolégico.

06/mar JI7EB1 Boavista — Valongo 2° Ano Video informativo e jogo interativo.

13/mar JI7EB1 Boavista — Valongo Pré-escola Acompanhamento da escovagem dentaria em ambiente escolar.

18/ mar Entrega do primeiro 1/3 dos dados epidemiolégicos

20/mar JI/EB1 Boavista — Valongo 2°Ano Levantamento Epidemiolégico.

26/mar Pascoa

06/abr

10/abr JI/EB1 Boavista — Valongo Pré-escola Acompanhamento da escovagem dentaria em ambiente escolar.

17/3abr JI/EB1 Boavista — Valongo 4°Ano PPT alusivo a escovagem dentaria e livro de jogos educativos com a
motivagao a higiene.

24/ abr Visita de Estudo

29/abr Entrega do segundo 1/3 dos dados epidemioldgicos

01/ mai Feriado

06/mai Queima das fitas

15/ mai JI/EB1 Boavista — Valongo Pré-escola Acompanhamento da escovagem dentaria em ambiente escolar.

22/mai JI/EB1 Boavista — Valongo 4°Ano Acompanhamento da escovagem dentaria em ambiente escolar.

29/mai JI/EB1 Boavista — Valongo Pré-escola Acompanhamento da escovagem dentaria em ambiente escolar.

14/jun Entrega do terceiro1/3 dos dados epidemiol6gicos
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4. Consideragodes finais

O Estagio em Medicina Dentaria permitiu-me colocar em pratica tudo o que foi aprendido
na tedrica. Com o estagio foi possivel ter uma base mais completa de como sera o futuro
profissional, bem como funciona o mercado de trabalho. Foi uma 6tima maneira de
adquirir mais experiéncia e desenvolvimento profissional, tornando-me mais apta para

exercer a profissao.

Ao fazer o estagio, tive uma visao mais clara e ampla do que realmente é a profissao e o

que sera exigido no mercado de trabalho.

Outro ponto muito importante foi a possibilidade de ter o auxilio de varios profissionais
mais experientes, que me auxiliaram sempre que precisei e que me transmitiram

conhecimentos e experiéncias adquiridas ao longo da sua carreira.

Para além dos estagios referidos, foi feito também voluntariado na Clinica Nova Saude, no
Instituto  Universitario Ciéncias da Saude em Gandra - Paredes, num periodo

compreendido entre 24 de Julho de 2017 até 27 de Julho de 2017.

Os atos clinicos realizados neste estagio encontram-se na tabela 4.

Tabela 4 : Ndmero de atos clinicos realizados como operador e como asistente durante o Estagio de Verao
Acto Clinico Operador Assistente TOTAL
Dentisteria 1 1 2
Exodontia 2 0 2
Periodontologia 0 1 1
Outros 1 1 2
TOTAL 4 3 7
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