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Resumo

A displasia ectodérmica € uma doenca congénita de caracter hereditario que se
caracteriza pela aplasia ou displasia de tecidos de origem ectodérmica tais como pele, unhas,
cabelo e dentes. As manifestacBes orais incluem, entre outras: hipodontia ou anodontia; erupcao
dentéria tardia; malformacdes dentarias e anomalias de desenvolvimento dentario. Pacientes
com displasia ectodérmica apresentam subdesenvolvimento dos maxilares com consequentes
discrepancias esqueléticas craniofaciais e dimensdo vertical de oclusdo diminuida. Entre os
varios sindromes de displasia ectodérmica encontram-se alguns cujas malformacdes do terco
médio da face incluem a presenca de fendas labiais e/ou palatinas, tais como o sindrome EEC
(ectrodactilia, displasia ectodérmica e fenda labial/palatina). A reabilitacdo oral de pacientes
com displasia ectodérmica assume extrema importancia, pois para além de devolver as fun¢des
normais de mastigagdo, degluticdo e fonacdo, ao restabelecer a altura facial inferior contribui
para um aumento da estética e da autoestima.

Baseados num caso clinico de uma doente com sindrome EEC (ectrodactilia, displasia
ectodérmica e fenda labial/palatina) reabilitada no Hospital de Reabilitagdo de Anomalias
Craniofaciais da Universidade de S&o Paulo (HRAC/USP), apresentamos e discutimos as
alternativas de reabilitacdo oral, com especial &nfase nas sobredentaduras.

O recurso a sobredentaduras dentomucossuportadas € uma opcdo de reabilitacdo oral
gue deve ser ponderada para este tipo de pacientes. Para além de ser bem tolerada, devido a
superior retencdo e estabilidade, comparativamente a alternativas removiveis convencionais,
constitui uma alternativa a intervengfes mais invasivas, nomeadamente com colocacdo de

implantes, assumindo especial relevancia em casos de pacientes em fase de crescimento.
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Abstract

Ectodermal dysplasia is a congenital hereditary disease defined by aplysia or dysplasia
of tissues with ectodermal origin such as the skin, nails, hair and teeth. The oral manifestations
include, among others: anodontia or hypodontia, delayed teeth eruption, dental malformations
and dental development anomalies. Patients with ectodermal dysplasia have underdeveloped
jaws with consequent craniofacial skeletal discrepancies and decreased vertical dimension of
occlusion. Among numerous syndromes of ectodermal dysplasia, some with midface
malformations manifest the presence of cleft lip and/or palate such as the EEC syndrome
(ectrodactyly, ectodermal dysplasia and cleft lip/palate).

It is extremely important to provide oral rehabilitation to these patients in order to return

the functions of chewing, swallowing and speech. In addition, oral rehabilitation re-establishes
the lower facial height and contributes to increase the aesthetics and self-esteem.
Based on a clinical case of a patient with EEC syndrome (ectrodactyly, ectodermal dysplasia
and cleft lip/palate) rehabilitated at the Hospital for Rehabilitation of Craniofacial Anomalies,
University of Sdo Paulo (HRAC/USP), we present and discuss alternative types of oral
rehabilitation with emphasis on overdentures.

For these type of patients, the use of overdentures supported by mucosa and teeth is an
option of oral rehabilitation that must be considerated. In addition to be well tolerated, due to its
greater retention and stability, comparatively to conventional removable alternatives, it
constitutes an alternative to more invasive interventions such as implants, assuming particular

relevance in cases of patients going through the growth stage.
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Introducao

Levin LS (cit. por Grecchi et al.'), em 1988, refere-se ao termo displasia ectodérmica
(DE) como integrante de um grupo de doencas congénitas de caracter hereditario.**

Esta condicdo resulta de um distirbio decorrente na fase do desenvolvimento
embrionario, na qual pelo menos duas estruturas de origem ectodérmica sdo afectadas, levando
a um possivel comprometimento da pele, unhas, dentes, cabelo, assim como das glandulas
sudoriparas.> ® De acordo com Lypka M et al. (cit. por Al-lbrahim H et al.),’ individuos
afetados apresentam alteracdes nas glandulas, nos gérmens dentarios, nos foliculos pilosos, na
pele e no desenvolvimento das unhas.

A sua prevaléncia é estimada entre 1:10.000 e 1:100.000.° Outros autores consideram
uma prevaléncia de 1 a 7 em cada 100.000 nados-vivos (Freire-Maia cit. por Yenisey M et al.”).
Segundo Vieria et al.® a doenca ocorre numa proporcdo homem:mulher de 5:1, “sendo
geralmente manifestada em homens e transmitida por mulheres”, sem relagdo com a etnia.

Berg D (cit. por Yenisey M et al.”), em 1982, afirma existéncia de 132 diferentes tipos
de DE identificados. Em 2001, Priolo M® citando outros investigadores, refere a existéncia de
mais de 170 tipos de DE reportados. No mesmo ano, Freire-Maia et al. (cit. por Itin PH™),
considera o conhecimento de mais de 200 tipos de DE, tendo sido identificados os genes
responsaveis por cerca de 30 das formas.

A DE segue todas as formas possiveis de heranga mendeliana, ou seja, a transmissao
pode ocorrer de forma autossomica ou heterossomica ligada ao cromossoma X, quer com
caracter dominante como recessivo.® Para além das referidas, Lamartine J** refere a existéncia
de casos descritos na literatura que ocorrem de forma esporéadica.

De acordo com Mary Louis Buyse,"* a forma mais frequente da doenca ¢ a displasia
ectodérmica hipohidrética (DEH) ou anidrotica, também conhecida por Sindrome de Christ-
Siemens-Touraine. No entanto, alguns autores® consideram que a forma hidrética ou sindrome
de Clouston ¢é igualmente frequente.

A transmissdo da DEH ¢ feita mais frequentemente de forma heterossémica recessiva
(ligada ao cromossoma X), sendo por isso os individuos do sexo masculino mais frequente e
severamente afectados em comparacdo aos do sexo feminino que, quando em heterozigotia,
apresentam uma manifestacdo mais leve da doenca'® (Imirzalioglu P et al. cit. por Ritto GF*).

|l3

Autores como Ritto GF et al.”® e Yenisey M et al.,’ citando mdltiplos investigadores,

caracterizam esta sindrome pela presenca de uma triade classica de sinais clinicos — hipodontia,
hipohidrose e hipotricose. Kearns G et al. (cit. por Rezende e Amado™) acrescentam a presenca

|15

de dismorfias faciais, e, juntamente com outros autores (cit. por Oliveira et al.”™) referem a

existéncia de alteracGes da pele, cabelo, unhas, olhos, sistema neurossensorial e de glandulas
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anexas em combinacao e gravidade variavel. A hipossudorese caracteristica confere a pele um
aspecto seco e abrasivo e esta na origem de episodios de hipertermia com crises febris, os quais
ocorrem muitas vezes durante a infancia,'® podendo originar comprometimento neurolégico."’

Em contraste com a DEH, na forma hidrética o funcionamento das glandulas sebéceas

|,14 |.16

é geralmente normal,™ conferindo a pele um aspecto saudavel.™ Estes pacientes apresentam
“alopecia total, distrofia grave das unhas, hiperpigmentacdo da pele especialmente sobre as
articulagbes, e os dentes normais. Estrabismo, atraso mental, baqueteamento dos dedos
e hiperqueratose palmar podem também estar presentes.”*®

Entre os varios sindromes de DE encontram-se alguns cujas malformagdes do tergo
médio da face incluem a presenca de fendas labiais e/ou palatinas.” As mais comuns sdo a
sindrome EEC (ectrodactilia, displasia ectodérmica e fenda labial/palatina),? a sindrome de Hay-
Wells*® ou sindrome AEC (anquiloblefaron filiforme adenatum, displasia ectodérmica e fenda
labial e/ou palatina) e a sindrome Rap-Hodgkin.?

De acordo com varios investigadores (cit. por Grecchi F et al.!), pacientes com DE
apresentam alteracfes dentarias em numero que vao desde hipodontias de deciduos e/ou
permanentes até anodontias nos casos mais severos. Autores como Ritto GF et al.,® Oliveira T
et al.,"® Grecchi F et al.' e Yenisey M et al.,’citando maltiplos investigadores, referem que os
dentes, quando presentes, erupcionam tardiamente, evidenciam malformagGes (na maior parte
das vezes de forma conica) e apresentam grandes espagamentos entre si. VVarios investigadores

|21

(cit. por Tarjan | et al.”* e Grecchi F et al.') concordam que o nimero de dentes ausentes é mais

elevado na mandibula, considerando-a a arcada onde a anodontia é mais frequente.

Sweeney IP et al. (cit. por Van Sickels JE et al.”

) observaram que os dentes
permanentes com maior probabilidade de estarem presentes na arcada maxilar foram
0s incisivos centrais seguidos pelos primeiros molares e caninos, enquanto que na arcada
mandibular se encontram mais frequentemente os caninos, 0s primeiros pré-molares e 0s
primeiros molares.

Os pacientes com DE podem por vezes apresentar retencdo dos dentes deciduos,
anomalias de desenvolvimento dentario do esmalte e da dentina - amelogéneses e dentinogénese
imperfecta — assim como subdesenvolvimento dos rebordos alveolares (Hickey AJ et al. cit. por
Balci et al.”). Segundo Freiman A et al. (cit. por Balci et al.?), as alteragdes na matriz do esmalte
podem tornar estes dentes mais susceptiveis ao desenvolvimento de cérie.

Autores como Pefiarrocha-Diago M et al.?®

afirmam que o deficiente desenvolvimento
do processo alveolar destes pacientes resulta em atrofia dssea.

O subdesenvolvimento dos maxilares estd na origem das discrepancias esqueléticas
craniofaciais presentes nestes pacientes.”” Diversos autores referem que a dimenséo vertical de

ocluséo esta diminuida na maior parte dos pacientes com DE.?
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Num estudo retrospectivo de 15 casos, verificou-se que, de acordo com a analise
cefalométrica de Steiner, em 8 de 15 casos estudados, os individuos apresentavam um perfil
Classe |1l esquelético associado a retrusio maxilar e protrusdo mandibular.* Estes casos s&o
mais evidentes em casos de hipodontias extensas.**

Paschos E et al. (cit. por Grecchi et al.') referem que a boca destes pacientes é seca e
que 0os mesmos apresentam uma reducdo do paladar, um aumento do risco de cérie, e uma
reducdo do olfato. Alguns autores® consideram essencial a aplicacio topica diaria de flior
como meio profilactico ao aparecimento de novas caries.

Segundo ltthagarun A et al. (cit. por Grechhi et al.’) a reduzida dimensdo da mandibula
e reduzida dimensdo vertical levam ao desaparecimento do vermelho dos labios e a
proeminéncia labial. A falta de dentes é um factor de extrema importancia para a estética,
interferindo com a autoestima destes pacientes.?

Oliveira TM et al.,*® citando multipos investigadores, referem que as caracteristicas
faciais destes pacientes incluem bossa frontal, ponte nasal deprimida, face média diminuida e
labios proeminentes como consequéncia da reduzida dimensdo vertical causada pela falta de
dentes. De acordo com varios autores (cit. por Grecchi F et al.') estes pacientes apresentam
alteracbes como micromaxilia e retromaxilia, altura da cabeca reduzida, testa proeminente,
arcadas supraciliares proeminentes, profundidade do palato aumentada e uma reducédo
generalizada e simétrica do complexo craniofacial.

O diagnostico clinico nos periodos neonatal e primeira infancia é dificil uma vez que as
caracteristicas podem ser consideradas normais até aos 11 meses de vida - cabelo esparso,
auséncia dentaria, bossa frontal, entre outras.”> Durante a infancia torna-se mais simples o
reconhecimento da doenca com base na histdria clinica em associagdo ao exame clinico, pois a
escassez de cabelo e as anomalias dentarias sdo mais facilmente reconhecidas. Ainda se podem
identificar hipoplasias das membranas mucosas e a reduzida secrecdo mucosa no trato
aerodigestivo pela auséncia de glandulas mucosas que, segundo Siegel e Potsic (cit. por Kramer
F et al.?®) pode levar a infecBes cronicas do trato respiratorio superior, otite, disfagia, rouquidao,
bronquite e por vezes hemoptises.

“O diagnostico de DE pode ser feito por meio de biopsia (Juhlin's test), que deteta a
distribuicdo anormal das glandulas sudoriparas e dos foliculos capilares, caracteristica nessa
sindrome.”®

Vincent et al. (cit. por Kramer et al.”®

) referem que o recurso a bidpsia é suficiente para
confirmacgdo de DE quando o resultado demonstra auséncia total ou a presenca de glandulas
sudoriparas hipoplasicas. No entanto, 0 mesmo afirma que para o diagndstico ser definitivo é
necessario o recurso a testes genéticos especificos para diferentes subtipos de DE.

Pesquisas de psicélogos sociais enfatizam a importancia cultural da aparéncia fisica,

principalmente para o desenvolvimento de relagcBes interpessoais. Caracteristicas faciais
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incomuns aumentam a dificuldade do relacionamento com novas pessoas principalmente
durante os periodos escolares e ensino superior (MacGregor FC et al. cit. por Hickey AJ et
al.?".

Numerosos estudos demonstram que a reabilitagdo oral de pacientes com displasia
ectodérmica é importante tanto por aspectos fisioldgicos como psicossociais.?

Os pacientes portadores desta anomalia apresentam um perfil do tipo de um individuo
idoso desdentado e, por este motivo, o seu diagndstico e RO devem ser precoces e assumem
extrema importancia. Para além de devolver as fun¢des de fonagdo, mastigacao e degluticdo, a
RO contribui significativamente para uma melhoria da estética com consequente aumento da
autoestima, convivéncia social e qualidade de vida.

Importa neste trabalho discutir quais as alternativais possiveis e mais indicadas de
reabilitagdo oral de um caso reabilitado no Hospital de Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais
da Universidade de Sdo Paulo (HRAC/USP).
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Caso clinico

No decorrer do periodo de mobilidade (Agosto 2011 — Fevereiro 2012) realizado na
Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de Sdo Paulo, correspondente ao 9°
semestre do Mestrado Integrado em Medicina Dentéaria da Universidade do Porto, foi-nos
facultado o acesso ao Hospital de Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais da Universidade de
Sdo Paulo (HRAC/USP) onde tivemos a oportunidade de estagiar e acompanhar a reabilitagdo
do caso aqui ilustrado.

A paciente era do sexo feminino e tinha 18 anos de idade. Apresentava fissura
labiopalatina transforamen bilateral operada. Os passos mais significativos da sua RO séo
apresentados nas figuras seguintes:

Figura 1. Maxilar: aspeto das restauragdes provisorias; Mandibula: attachments
de bola sobre dois dentes

Figura 2. Ceras de registo em boca com dimensdo vertical de oclusdo determinada.

Registo da linha média, linhas dos caninos e limite cervical dentéario.
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E

Figura 3. Orientagdo do plano oclusal com recurso ao plano de Fox

Figura 5. Maxilar: Coroas fresadas e barra Dolder modificada.

A) Visdo palatina; B) Visao vestibular.

10
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Figura 6. Maxila: vista vestibular da barra Dolder em boca;
Mandibula: attachments (fémea)

Figura 7. A) Infraestruturas metélicas da barra e da prétese removivel superior;

B) Pormenor da regido anterior

Figura 8. Placa para registo intermaxilar superior. A) Vista palatina colocada sobre o

modelo superior; B) Vista interna

11
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Figura 12. Vista palatina da prova de dentes da protese superior

12
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Figura 14. Aspecto pré-final da protese

Figura 16. Aspecto final das proteses superior e inferior

13
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Figura 17. Proteses em boca

Figura 18. Proteses em boca (sorriso)

14



Dissertacdo de Investigacdo — Artigo tipo “Caso Clinico”
Displasia Ectodérmica: Reabilitacdo Oral com Sobredentaduras

Discussao

Devido as suas caracteristicas clinicas especiais, o estudo pré-protético de doentes com
DE para reabilitagdo oral tem particularidades importantes relativamente ao estudo
convencional realizado em pacientes normais. A abordagem destes pacientes e a escolha do
tratamento mais indicado para cada caso deve ser suportada por um extenso exame clinico.

Assim, com base na literatura cientifica consultada, propomos um protocolo de

abordagem destes pacientes.

Protocolo para estudo e tratamento de pacientes com DE

1. Histéria médica

A histéria médica dos pacientes tem grande importancia, pois a partir dela temos o
acesso aos antecedentes pessoais de saude do paciente e dos seus familiares. Esta etapa assume
especial importancia em pacientes com DE, pois pode fornecer informacéo que, juntamente com

0 exame clinico, facilite um possivel diagnostico da doenga.

1.1. Identificacdo do paciente

1.1.1. Idade
Temos que ter especial atengdo a fase de crescimento destes pacientes pois estes
frequentemente necessitam de ser reabilitados precocemente sem que o crescimento tenha

terminado.

1.2. Antecedentes pessoais fisioldgicos e patologicos
No sentido de optar pelo plano de tratamento reabilitador mais indicado para cada caso
individual, deve ser feita uma abordagem o mais simples e completa possivel, no sentido de
despistar eventuais condicdes patoldgicas ou fisiologicas limitantes a determinadas opgdes de

tratamento.

1.2.1. Relato de histéria de hipertermia

A ocorréncia de quadros febris recorrentes durante a infancia é muitas vezes relatada
pelos pais. Deve-se ter em atencdo os casos de febre de origem desconhecida durante o primeiro
ano de vida pois podem constituir o primeiro sinal de DE.? Estas situacdes sdo muitas vezes
confundidas com “infe¢des vulgares” sendo com frequéncia diagnosticadas inadequadamente.?

Esta situacdo ocorre na forma hipohidrética da doenca pela dificuldade destes pacientes em

15
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controlar variacdes da temperatura corporal através da sudorese, que estd diminuida ou é
inexistente (Freire-Maia cit. por Kramer FJ et al.?).

O odontopediatra e 0 médico pediatra assumem um papel fundamental no diagnostico
desta doenca durante a infancia.”

1.2.2. Intolerancia a elevadas temperaturas

Pacientes adultos com DEH podem ser intolerantes a ambientes quentes, necessitando
de medidas especiais para manter uma temperatura corporal normal (Freire-Maia cit. por
Kramer FJ et al.*®).

1.2.3. Outras situagdes clinicas, tais como condicdes de gestacdo e nascimento,
evolucdo do desenvolvimento psicomotor, tempo de inicio da puberdade, doengas da infancia,

hospitalizacOes, traumatismos, medicagdo de uso prolongado e antecedentes de alergia.

1.2.4. Risco da intervenc&o cirdrgica de colocagdo de implantes

Segundo Fernandes PF,30 em “critérios de exclusdo na reabilitacdo oral com implantes”
a colocacdo de implantes deve ser limitada por algumas condi¢cBes de saide. Com base no
estudo anterior consideramos relevante a especial atengdo & presenca de algumas das contra-
indicagdes absolutas, nomeadamente a presenca de doenca sistémica ndo controlada, desordens
sanguineas como a hemofilia, histéria de radioterapia e quimioterapia, patologia cardiaca grave
como enfarte de miocardio nos 6 meses anteriores, patologia dos 0ssos do maxilar superior e da

mandibula como inclusoes, lesdes osteoliticas e atrofias 6sseas severas.
1.3. Antecedentes familiares

1.3.1. Parentes afetados pela doenca

Apesar de terem ja sido descritos casos de ocorréncia esporadica da doenca, a DE é
caracteristicamente hereditaria."* Sendo assim, o conhecimento da existéncia da doenca na
familia pode ser vantajoso principalmente em casos de pacientes do sexo feminino com
caracteristicas leves.

1.4. Aspectos sociais e dentarios devem ser considerados uma vez que a auséncia de dentes
e consequente comprometimento estético e fonético podem causar problemas psicossociais nos

pacientes com DE em idade precoce.

2. Exames extraoral e intraoral

16
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Dentro das caracteristicas faciais e dentérias ja abordadas na introdugdo, deve-se ter
especial atencdo para a presenca de fendas labiais e/ou palatinas, auséncia congénita de
dentes,morfologia dentéria alterada, atrofia do osso alveolar e a presenca de uma dimensao
vertical de oclus&o reduzida.

Para além dos referidos sdo também importantes para a escolha do tratamento
reabilitador outros dados clinicos, nomeadamente condi¢do de higiene oral, presenca de
restauracdes deficientes, condigdo periodontal e nivel de insercdo de freios ou possiveis factores
de interferéncia das proteses.

3. Exame radiogréfico

Deve sempre ser realizada uma ortopantomografia. Quando necessario radiografias
periapicais e bitewings devem ser efectuadas.

Para estudar a colocagdo de implantes, devem ser realizados exames radioldgicos
complementares tais como uma tomografia computadorizada (TC) e uma telerradiografia de
perfil. Nestes casos, 0 recurso a um guia radioldgico torna-se fundamental na medida em que
oferece a possibilidade de determinar tanto a posi¢cdo como a angulagdo mais favoraveis para

colocacédo dos implantes mediante a disponibilidade 6ssea tendo em conta a futura reabilitacao.

4. Impressdes e modelos de estudo
A confecdo de modelos de estudo e a sua montagem em articulador é essencial para um

correto planeamento reabilitador.

5. Diagnostico e plano de tratamento

Neste trabalho consideraram-se as designagdes “desdentado total” e “desdentado parcial
extenso” referentes a uma s6 arcada, podendo esta ser a maxilar ou a mandibular. Considerou-se
“extenso” a falta de mais do que trés dentes contiguos ou selas livres, situagdes que
normalmente contraindicam a RO com préteses fixas dentossuportadas.

As opg¢des de RO abaixo indicadas sdo as mais comuns aplicaveis a todo o tipo de

pacientes.

5.1. Reabilitacéo oral de desdentado total
Opcdo 5.1.1. Protese total convencional;
Opcdo 5.1.2. Dois implantes, attachments de bola ou locators e protese removivel
implantomucossuportada;
Opcdo 5.1.3. Dois, trés ou quatro implantes, barra sobre implantes e protese

removivel implantomucossuportada;
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Opcdo 5.1.4. Quatro ou mais implantes e prétese fixa implantossuportada.

5.2. Reabilitacdo oral de desdentado parcial extenso

Opcéo 5.2.1. Protese parcial removivel convencional acrilica ou esquelética;

Opcdo 5.2.2. Sobredentadura sobre raizes com ou sem attachments;

Opcdo 5.2.3. Coroas ou pontes sobre dentes naturais e prétese parcial removivel;

Opcdo 5.2.4. Coroas fresadas com attachments e protese parcial removivel (prétese
combinada);

Opcdo 5.2.5. Coroas ferulizadas com barra e prétese parcial removivel (prétese

combinada ou sobredentadura);
Opcéo 5.2.6. Implantes e protese parcial removivel,

Opcéo 5.2.7. Implantes e protese fixa.

Importa agora discutir quais as alternativais possiveis e mais indicadas de reabilitacao
oral do caso clinico, o qual foi reabilitado no HRAC — Centrinho da USP.

A DE é uma condigdo que geralmente envolve uma sobreposi¢do de sintomas de tal
ordem que gera dificuldades na sua classificacdo. Enquanto alguns individuos apresentam
formas amenas da doenca, outros podem apresentar formas extremamente severas.?®

A sindrome EEC, uma das varias formas de DE, é transmitida de forma autossémica
dominante e os genes alterados responsaveis por esta condicao apresentam grande variabilidade
quer na penetrancia como na sua expressdo fenotipica.? O mesmo autor refere as caracteristicas
tipicas desta sindrome, tais como deformidades das maos e pés e malformagdes do palato. A
paciente aqui discutida também apresentava estas malformacgdes no palato, sob a forma de fenda
palatina transforamen bilateral, a que ja tinha sido operada.

Tal como indicamos no ponto 5.1. podem colocar-se quatro opgdes para as arcadas
desdentadas completas e oito opg¢des nas arcadas com desdentamento parcial extenso (ponto
5.2.).

Em relacdo ao maxilar superior, a colocacdo de uma protese parcial removivel — opcéo
5.2.1. —iria resultar em grande instabilidade, em virtude da morfologia e distribuicio dos dentes
remanescentes e da extensdo da &rea edéntula (arcada dentéria protética colocada
vestibularmente a posicdo dos dentes). De igual modo, o numero e distribuicdo dos dentes
presentes ndo permitem a reabilitacdo por meio de ponte fixa, pondo-se desde logo de parte este
tipo de RO (opcéo 5.2.3.).

No presente caso utilizou-se a barra Dolder de forma a fazer a unido dos elementos
dentérios. Desta forma, as forcas mastigatérias transmitidas a barra podem ser divididas por
todos os dentes por ela ferulizados. Esta barra foi modificada, tendo sido feitas duas fresagens

nos dentes de apoio (faces palatinas), o que, conjuntamente com as fresagens das coroas dos
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prémolares, aumenta os valores de retencdo e estabilidade da protese. A ferulizacdo ndo incluiu
0 segundo premolar direito (tendo este ficado com uma coroa unitaria fresada) evitando-se
assim o tratamento endodéntico radical do mesmo, pois a sua inclinacdo ndo era compativel
com o eixo de insercdo do conjunto.

Os pacientes com DE apresentam por vezes algumas caracteristicas que dificultam a
retencdo e estabilidade das proteses removiveis totais, como secura anormal da mucosa oral e
um subdesenvolvimento das tuberosidades e do rebordo alveolar mandibular. Uma vez que as
glandulas salivares tém origem ectodérmica, nestes pacientes estas podem-se apresentar
hipoplasicas ou mesmo ausentes, conduzindo a vérios graus de xerostomia.® Assim, durante o
planeamento, é importante considerar uma sobreextensdo da base da protese para uma
equilibrada distribuicdo da carga oclusal.** Em alternativa, a utilizacdo de coroas com fresagem
aumenta a retencdo da protese removivel, que assim ndo fica dependente de forma significativa
de retencdo mucosa. Este facto pode levar a uma melhor tolerancia da protese por permitir
diminuir a sua area chapeavel. Neste caso, optou-se pela cobertura total do palato em virtude da
arcada protética estar muito vestibularizada em relagdo as cristas desdentadas, e de haver uma
tolerancia do paciente ao volume da protese.

Existem descritos na literatura casos de RO semelhantes ao apresentado. Pae A et al.*
em 2011 reabilitaram um jovem de 12 anos com DEH que apresentava quatro dentes anteriores
maxilares conicos e dois caninos mandibulares. Na maxila colocaram uma sobredentadura
suportada pelos quatro dentes naturais presentes e na mandibula procederam a preparacdo dos
dentes de forma a obter uma sobredentadura retida por coroas telescépicas.

O’Dwyer MR et al. e Abadi BJ et al. (cit. por Tarjan | et al.?*) referem que a forma
conica dos dentes presentes, embora complique o suporte de proteses parciais removiveis,
constitui por vezes uma mais valia para o suporte de sobredentaduras.

A falta de crescimento dos 0ssos maxilares como consequéncia da hipodontia leva a
uma diminuicio de osso alveolar tanto em altura como em largura.’ A relagdo
maxilomandibular, a escassez de dentes, o posicionamento na arcada e a reduzida quantidade
ssea levam a que pacientes com DE apresentem uma tipica face envelhecida.”

Casos de maxilas muito atréficas, em que tém sido utilizados com sucesso implantes de
ancoragem zigomatica para suporte das proteses maxilares para evitar o recurso a enxertos
6sseos,” ndo foram ponderados em virtude da idade do paciente. No caso que apresentamos, a
opcdo pela protese removivel com arcada protética vestibularizada permitiu mascarar o
envelhecimento do paciente.

Relativamente & mandibula, a RO foi feita com uma sobredentadura sobre raizes (op¢do
5.2.2).
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A instalacdo de implantes e prétese parcial removivel (Opcdo 5.2.6.) foi desde inicio
excluida, pois para além da presenca de dois dentes na arcada como potenciais meios de suporte
e retencdo, teve-se em conta a fase de crescimento Gsseo da paciente.

A idade minima para a colocacdo de implantes ndo é consensual entre a comunidade
cientifica. Segundo Osterle LJ et al. (cit. por Rezende e Amado™®), a idade do paciente pode
representar um desafio para a colocacdo de implantes, uma vez que estes se comportam como
dentes anquilosados incapazes de movimentos como a erup¢do dentéria. Assim, é aconselhavel
esperar pelo completo desenvolvimento esquelético e dentério antes de iniciar uma reabilitacdo
implantossuportada.

Becktor KB et al. (cit. por Ritto FG™) referem que a colocacdo de implantes em
criangas em fase de crescimento pode originar uma condigdo de infraoclusdo dos mesmos
devido ao continuo crescimento dos maxilares e dos dentes adjacentes. Outros autores™
partilham a mesma opinido, considerando, no entanto, que apds 0s 12 anos de idade os riscos de
comprometimento da RO associados ao continuo crescimento sdo menores.

Rezende e Amado™ acrescentam que, no caso de ser necesséario alongar a restauracio
(acompanhando o crescimento), tanto a estética como a biomecanica da coroa podem estar
comprometidas e a probabilidade de fratura dos componentes protéticos (pecas intermediérias e
parafusos) pode estar aumentada e levar ao fracasso de todo o tratamento reabilitador. Nestes
casos, pela utilizacdo de abuttments mais longos, o sulco gengival peri-implantar é mais
profundo do que o habitual, podendo contribuir para um risco aumentado de peri-implantite.

Lekholm U (cit. por Tarjan | et al.?!), em 1993 sugere que a colocacdo de implantes
osteointegrados ndo deve ser realizada durante o periodo de crescimento maxilar (até 15 anos de
idade).

Kramer et al.?®

recomendam o recurso a RO fixa por intermédio de implantes em
criancas portadoras de DE com hipodontias extensas. De acordo com a sua revisdo de literatura,
o local preferencial para a colocagdo de implantes é a regido anterior da mandibula e deve ser
evitada a sua inser¢do na maxila ou, em Ultima instancia, a linha média. Os mesmo autores
consideram que para a correcta determinacdo do periodo dptimo para a colocacdo de implantes
devem-se considerar conjuntamente: o grau de crescimento esquelético, o grau de hipodontia, a
condicdo e o tamanho dos dentes existentes e, ainda, a extensdo de implica¢des psicossociais e
stress associados a cada caso individual.

No entanto autores como Ritto FG et al.*°

defendem que pacientes com DE em fase de
crescimento que apresentem um status psicossocial comprometido, devem ser tratados
cirurgicamente.

Rad AS et al.*! reabilitaram um jovem com DEH com duas arcadas desdentadas, em

que a colocacdo de implantes demonstrou ser uma alternativa eficaz para suporte das proteses.
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Perante o caso apresentado, onde se verificou grande atrofia dssea mandibular e apenas
dois dentes presentes, 0 suporte, a retencdo e a estabilidade de uma protese parcial removivel
convencional (opgdo 5.2.1) seriam reduzidos. Também a pressdo exercida por esta protese
acabaria por, ao longo do tempo, contribuir para uma reabsorcéo 6ssea do rebordo.

Autores como Crum RJ et al. e Lovdal A et al. (cit. por Guttal SS**), referem que o
recurso a sobredentaduras garante melhor funcionalidade do que as proteses completas
convencionais uma vez que, para além de permitirem uma forca de mordida maior e
proporcionarem um melhor controlo de movimentos mandibulares, evitam uma maior
reabsor¢édo do osso alveolar

De forma geral, de acordo com varios autores, o recurso a sobredentaduras para
reabilitacdo de pacientes jovens € a opcdo mais indicada tendo em conta a facilidade de ajustes
de forma a acomodar as proteses consoante o crescimento craniofacial.’

Relativamente a uma reabilitacdo fixa, Grandmont P et al. (cit por Li D et al.®),
consideram o recurso a sobredentaduras implantossuportadas uma melhor solucdo para
reabilitacdo de mandibulas desdentadas tendo por base a elevada taxa de sobrevivéncia dos
implantes e as respostas psicoldgicas. Tendo em conta os dois dentes presentes na arcada e a
fase de crescimento da nossa paciente, a opgéo 5.2.7. foi exluida.

A opcdo por pontes fixas dentossuportadas ndo se pde, pois a presenca de apenas dois
dentes remanescentes na arcada ndo permite o recurso a uma reabilitagdo deste tipo.

Devido a frequente atrofia 6ssea destes pacientes, 0 recurso a enxertos antes ou durante
a colocacdo de implantes é muitas vezes ponderado. Alguns autores' demonstraram que a
utilizacdo de implantes e enxertos 6sseos em pacientes portadores de DE é uma alternativa de
RO valida e com sucesso sem diferencas nos resultados a curto prazo (21 meses de
acompanhamento) quando comparados com os mesmos procedimentos em individuos adultos
sem DE.

No entanto, este tipo de cirurgia ndo deve ser realizado durante o crescimento, mesmo

gue na sua fase final.
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Conclusao

Doentes com DE apresentam caracteristicas faciais, sseas e dentérias particulares que,
sobretudo nos casos mais severos, podem ajudar o médico dentista a diagnosticar esta doenga na
infancia.

A RO destes pacientes pode ser feita com recurso a proteses removiveis convencionais,
a préteses removiveis com retencdo adicional (apoiadas em dentes fresados, em coroas
ferulizadas com barra, ou em implantes) ou a préteses fixas dento ou implantossuportadas.

Baseados num caso clinico de um doente com sindrome EEC (ectrodactilia, displasia
ectodérmica e fenda labial/palatina) que foi reabilitado no Hospital de Reabilitacdo de
Anomalias Craniofaciais da Universidade de S& Paulo (HRAC/USP), apresentamos e
discutimos as alternativas de reabilitacio oral, com especial énfase nas sobredentaduras.

O recurso a sobredentaduras dentomucossuportadas é uma opgdo importante de
reabilitacdo oral que deve ser ponderada para este tipo de pacientes. Para além de ser bem
tolerada, devido a superior retencdo e estabilidade comparativamente a alternativas removiveis
convencionais, constitui uma alternativa a intervencGes mais invasivas, nomeadamente com
colocagdo de implantes, assumindo especial relevancia em casos de pacientes em fase de

crescimento.
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