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Resumo

A Sindrome de Down, também conhecida como Trissomia 21, representa a anomalia
cromossomica mais comum da espécie humana. Caracteriza-se por um conjunto

classico de sinais e sintomas que afetam o desenvolvimento neuromotor e cognitivo.

O diagndstico da Sindrome de Down baseia-se numa serie de sinais e sintomas, sendo a
sua confirmacdo estabelecida através do estudo cromossémico. Nem toda a populagéo
afetada apresenta as mesmas caracteristicas, sendo necessario uma identificacdo do
caridtipo para um diagndstico definitivo. Embora apresentando diferentes graus de
severidade assim como inicio de manifestagdo dos primeiros sintomas em diferentes
alturas, toda a populacdo com SD apresenta morfismo caracteristico da face e do

sistema esquelético, alteracdes do SNC e inicio precoce da doenca de Alzheimer.

As caracteristicas dento-maxilo-faciais afetam o normal funcionamento do sistema
estomatognatico. A maioria possui um padrdo braquifacial com um desenvolvimento
mandibular no sentido anti-horario e manifesta ma-oclusdo sob uma vasta etiologia.
Consequentemente ocorrem alteracbes a nivel da estética, postura, mastigacao,
respiracdo e fonagdo. Apresentam inclusive um controlo de placa ineficaz e pobre
higienizacéo oral, sendo os procedimentos de prevencao importantes.

A Ortodontia tem um papel de relevo no tratamento das ma-oclusdes que contribuem
para as limitacdes do paciente. Ressalte-se a importancia da sensibilizacdo dos
familiares para a necessidade de higienizagdo bucal destes pacientes, bem como o
conhecimento pelo médico dentista acerca das principais manifestacbes bucais que
acometem o0s pacientes portadores, para que o tratamento adequado seja oferecido e a

qualidade de vida desses individuos preservada.



Abstract

Down syndrome, also known as Trisomy 21, represents the most common chromosomal
abnormality of the human species. It is characterized by a classic set of signs and

symptoms that affect the neuromotor and cognitive development.

The diagnosis of Down syndrome is based on a series of signs and symptoms, being its
confirmation established by chromosomic studying. Not all the affected population
presents the same characteristics, requiring an identification of the karyotype for a
definitive diagnosis. Although, presenting different degrees of severity as well as a new
manifestation of the first symptoms at different heights, all population with DS features
characteristic dimorphism of the face and the skeletal system, CNS changes and early

onset of Alzheimer's disease.

The dento-maxillofacial characteristics affect the normal operation of the
stomatognathic system. Most of them have a braquifacial pattern with mandibular
counterclockwise development and malocclusion, due to a vast etiology. Consequently,
changes occur in terms of aesthetics, chewing posture, breathing and phonation.
Features include an ineffective plaque control and poor oral hygiene, being important

prevention procedures.

Orthodontics has a major role in removal of occlusal features that contribute to the
limitations of these patients. One must highlight the importance of family awareness to
the need for oral hygiene of these patients, as well as the knowledge by the dentist on
the main oral manifestations that affect the patients, so that adequate treatment is
offered and the quality of life of these individuals.
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l. Introducéo

A sindrome de Down (SD) ou trissomia 21 (T21) é a anomalia cromossémica mais
comum em recém-nascidos (RN). E geralmente causada por uma copia extra do
cromossoma 21. 94% corresponde a trissomias primarias e 6% a translocagdes e
mosaicismo. Encontra-se associada a mais de oitenta caracteristicas clinicas de cariz
patoldgico que incluem malformacdes congénitas, doencas degenerativas e cancro. A
presenca ou auséncia e severidade destas caracteristicas sdo variaveis em cada
individuo. (Nadel, 2003; Van Cleve et al., 2006; Van Cleve e Cohen, 2006). Em ultima
analise, estes fendtipos resultam da existéncia de trés copias de genes no cromossoma
21 em vez de duas. Dados recolhidos de ratos transgénicos indicam que somente um
subconjunto de genes no cromossoma 21 possa estar envolvido nos fendtipos da
sindrome (Kola e Hertzog, 1997) e estudos posteriores vém a defender a sobreexpressdo
de alguns genes localizados no brago longo do cromossoma (Gardiner e Davisson,
2000).

Esta sindrome apresenta uma miriade de manifestacfes sistémicas e estomatoldgicas
comparativamente com a populacdo normal, situacdo que pode afetar a aceitacdo em
sociedade (Fiske e Shafik, cit in. Zizzi et al., 2014). As caracteristicas das criangas
portadoras da SD incluem: atraso do crescimento, graus varidveis de atraso mental,
anomalias craniofaciais, incluindo fissuras palpebrais obliquas, epicanto medial, face
achatada e orelhas pequenas, defeitos cardiacos e hipotonia. Estes individuos
apresentam uma incidéncia elevada de leucemia, disfuncéo da tiroide e envelhecimento

prematuro.

A esperanca média de vida dos portadores de T21 tem aumentado significativamente
nas Ultimas décadas devido a evolucéao técnica da Medicina e a melhoria das condigdes
materno-infantis. Este facto tem vindo a dar particular relevancia a qualidade de vida
dos portadores de SD. (Andrade, 2000; Sadler, 2005). A inclusdo social e familiar
favoreceu em muito a qualidade de vida da populacdo com deficiéncia. Como parte
desse processo, a saude bucal representa um aspeto essencial na aceitacdo do individuo
com deficiéncia pela sociedade, principalmente em questfes relacionadas a estética. A

procura pelo atendimento odontoldgico tornou-se uma realidade cada vez mais
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crescente (Oliveira, Luz e Paiva, 2007). Enquanto muitos ortodontistas estdo
conscientes da severidade das discrepancias dento-faciais dos pacientes com SD, muitos
médicos dentistas falham em reconhecer o grau de complexidade e a necessidade de

tratamento desses pacientes.

A presente dissertacdo visa, através de uma revisdo bibliografica, obter um perfil
detalhado das caracteristicas gerais, sistémicas, maxilo-faciais e orais dos pacientes
portadores da SD e descrever as suas implicacfes na cavidade oral. Também sdo

propostas terapéuticas adequadas as condi¢des da SD, no ambito da medicina dentaria.
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1. Desenvolvimento
1. Metodologia

A presente dissertacdo seguiu as bases de uma revisdo bibliografica, tendo sido
elaborada entre o periodo de 2014 a 2015. Foi realizada uma pesquisa de artigos
aprofundada nas bases de dados digitais B-on, Pubmed, Science direct, Elsevier. Foi
ainda realizada nos repositérios das Universidades Fernando Pessoa e Faculdade de
Medicina Dentaria da Universidade do Porto, pesquisas por livros e trabalhos que
fossem de encontro ao tema. Deu-se especial relevo aos artigos que tivessem sido
publicados na ultima década, ndo descartando os artigos que continuam a ser referidos
na atualidade. Para a realizacdo da revisao bibliografica foram introduzidas as seguintes
palavras-chave: Down syndrome, trysomy 21, chromosome 21, odontology,
orthodontics, dental anomalies, orthodontic treatment. A medida que o tema foi sendo
desenvolvido, foram introduzidas novas palavras-chave: malocclusion, class I,
odontopediatric, diagnostic. Foi realizada a mesma pesquisa com as referidas palavras-

chave nas linguas portuguesa, espanhola e alema.

Inicialmente o filtro de restri¢cdo cronoldgica estava ativo selecionando apenas artigos
de 2005 a 2015, porém, por falta de literatura publicada que referisse a evolucdo
historica da definicdo e classificacdo da sindrome foi retirado esse filtro. Todos os
artigos que parecessem relevantes e fidveis foram utilizados. Foram também utilizados
livros cientificos presentes na biblioteca da Universidade Fernando Pessoa e biblioteca

da Faculdade de Medicina Dentaria da Universidade do Porto e biblioteca privada.
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2. Resenha histérica

Embora os estudos oficiais sobre a sindrome de Down (SD) tenham iniciado no século
XIX, h& indicios de uma existéncia mais primitiva, sendo o registro antropoldgico mais
antigo da SD datado do século V (Rivollat, 2014). Esquirol (1838) foi o primeiro a
descrever uma crianca supostamente com SD. No entanto, a descricdo classica e sua
distingdo de outras doencgas sdo atribuidas ao Dr. Langdon Haydon Down. Partindo de
um grupo de pacientes, previamente classificados como idiotas ou imbecis, 0 médico
inglés detetou a mesma combinagdo de caracteristicas fenotipicas sob o padrdo mongol
em 10% dos individuos (Down, 1866).

Até 1959 o diagnostico era exclusivamente clinico e pos-natal. A literatura credita ao
geneticista Jérome Lejeune a primeira observacdo da existéncia de um cromossoma em
excesso e formulacdo da hipotese de se tratar um fragmento cromossémico ou de um
verdadeiro cromossoma supranumerario (Karamanou et al., 2012). Apo6s o estudo em
mais nove individuos determinou a presenca de um cromossoma supranumerario no
caridtipo dos portadores da SD. Nesse mesmo ano Lejeune identificou o cromossoma
excedente, percebendo que este pertencia ao par 21 e dai a expressdo “trissomia 21”.

Portanto, Lejeune é tido como o descobridor da causa da SD (Karamanou et al., 2012).

Por se tratar de um conjunto patognomoénico de sintomas, lesdes, modificacbes
funcionais ou bioquimicas, a Organizacdo mundial da Salde deliberou em 1965 o
desuso da expressdao ‘“mongolismo” e propds a adocdo como termo descritivo e

universal e cientificamente correto “sindrome de Down” (Howard-Jones, 1979).

3. Incidéncia e prevaléncia

Penrose e Smith determinam uma incidéncia de 1 para 660 recém-nascidos (cit in.
Jones, 2013). No entanto, a incidéncia varia com a idade materna, com 1:500 a 1:800

nados-vivos por ano (Meitzner e Skurnowicz, 2005).

Em 2012 Portugal registava uma prevaléncia de 13,57 com SD por cada 10000
nascimentos (EUROCAT, 2015). A nivel europeu estd registada uma prevaléncia de
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9,65:10000 nados-vivos mas estd sujeita a variaveis socioculturais, como sejam a
proibicdo do aborto, a idade materna e a sobrevida dos individuos com SD (Weijernen e
Winter, 2010; Khoshnood et al., 2011; EUROCAT, 2015).

A taxa de mortalidade é 52 vezes maior que para a populacdo geral e 37 vezes maior
nos primeiros vinte anos de vida (Coelho e Loevy, cit in. Carvalho, Campos e Crusoe-
Rebello, 2010) principalmente devido a infe¢bes do trato respiratério e das
malformacdes cardiacas (Coelho e Loevy, cit in. Berthold et al., 2004). Com a melhoria
da prestacdo dos cuidados de salde, tanto a sobrevida no 1° ano de idade aumentou de
50 para 90% e a esperanca média de vida das pessoas afetadas aumentou de 25 para 50
anos de idade (Yang, 2002).

4. Etiologia e classificacdo da doenca

A SD pertence a um grupo de condi¢bes conhecidas como aneuploidias, que sdo
definidas por uma perda ou ganho anormal de material genético. Esta sindrome
representa a anomalia cromossémica mais comum da espécie humana. O cromossoma
21 é 0 mais pequeno do cariétipo humano, razdo que podera explicar a durabilidade
desta sindrome ao longo da evolucéo filogenética (Einfeld e Brown, 2010).

Essa sindrome tem origem na fase de formacédo dos gametas (6vulo ou espermatozdide),
ou logo apds a fecundacdo, por separacao inadequada dos cromossomas 21, na meiose
ou na mitose. Existem 3 tipos de T21, baseadas no tipo de alteracdo genética que
ocorreu aquando a divisao celular: trissomia livre/simples, trissomia por translocacgéo e

mosaicismo (Cohen, 1999).

A maioria dos individuos com SD tem 3 coOpias do cromossoma 21. Designa-se
trissomia 21 livre (figura 1) e é decorrente da ndo-disjungdo meidtica (lhringer, 2013).
A néo-disjungédo ocorre quando os cromossomas falham em desemparelhar durante a
meiose. Um erro de ndo-disjuncdo pode resultar em gametas aneupldides que sdo
dissémicos ou nulossémico para o cromossoma que nao sofreu disjuncdo (Brown et al.,

2000). Em 75% desses casos a ndo-disjuncdo ocorre durante a formagéo dos odcitos e
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0s restantes 15% ocorrem durante a primeira clivagem de um zigoto normal (Mustacchi

e Peres, cit in. Cavalcante, Pires e Scarel-Caminaga, 2009).
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Figura 1.Trissomia 21 livre (Adaptado de Lewis, 2011)

Em 3 a 5% dos casos ocorre a SD por translocacdo ndo-equilibrada (figura 2). Por
definicdo, é um rearranjo no qual um fragmento de um cromossoma € transferido para
outro cromossoma ndo homdlogo. Nesta situacdo, uma porcao extra do fragmento da
banda 21922 do cromossoma 21 liga-se aos cromossomas do grupo G (21 ou 22) ou
grupo D (13, 14 ou 15) (Moura et al., 2004). Tem-se um desarranjo estrutural ou

trissomia parcial.

EE _____ _? EE ______ :;; _____ EE::Eiéé

.:§ ..... ii EE EE ..... ??MEEEEMEEMEE
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Figura 2. Translocacdo ndo-equilibrada do cromossoma 21 (Adaptado de Lewis, 2011)
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A SD por mosaicismo decorrente da ndo-disjuncdo mitotica surge em 2% dos casos.
Estes individuos tém algumas células com um nimero normal de cromossomas e outras
triploides. Isto ocorre por mecanismo de ndo-disjungdo nas primeiras mitoses apos a
formacédo do zigoto e pode originar percentagens de mosaicismo diferentes (Desai e
Flanagan, 1999; Santangelo et al., 2008).

5. Fatores de risco

A SD esté sujeita a multiplos fatores de risco, sendo 0 aumento da idade materna o mais
reportado nas fontes cientificas (Macho et al., 2008; Faria, Lauria e Bittencourt, 2013).
O consumo excessivo de alcool e de cafeina, 0 consumo de tabaco, assim como a
exposicdo a radiacBes ionizantes, campos electromagnéticos e pesticidas sdo outras

causas identificadas na génese das mutacGes genéticas (Meitzer e Skurnowicz, 2005).

Penrose (1933) foi o primeiro a estabelecer a relagdo entre o risco de ter filhos com T21
e 0 aumento de idade materna. A incidéncia da SD é de aproximadamente um em cada
dois mil conceptos em mulheres com menos de 25 anos, mas esta frequéncia aumenta
para um em cada cem nados-vivos quando a mée tem mais de 40 anos (Desai, 1997).
Este factor de risco esta diretamente associado a trissomia simples, porque o risco de
ocorrer um erro na formacéo do 6vulo é maior com o aumento da idade da mée, pois 0s
gametas femininos estdo estacionados em Profase | (Cavalcante, Pires e Scarel-
Caminaga, 2009). Estudos mais recentes revelaram que o cromossoma extra é de origem
parental 5 a 20% das vezes (Sartorelli, cit in. Fisch et al., 2003). No entanto, mostrou-se
ndo haver evidéncia significativa de uma associacdo entre a idade paterna e SD. (De
Souza, Alberman e Morris, 2009).

Os casos de SD por translocacdo sdo mais comuns quando as maes sdo jovens. Estas
situacBes costumam ocorrer quando um dos progenitores possui uma translocagédo
equilibrada do tipo Robertsoniana para o SD. Ser portador de uma translocacao genetica
para 0 SD constitui risco e o progenitor(a) pode ser portador caso tenha historial
familiar, pelo que se recomenda a analise do cariétipo (Cavalcante, Pires e Scarel-
Caminaga, 2009).
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Quando ha registo de uma gravidez prévia em que o feto tinha SD, o risco de ter um
segundo filho com SD aumenta consideravelmente e deixa de ser dependente da idade
materna e depende igualmente da etiologia. No caso da trissomia simples, a
probabilidade é cerca de 1 em 100. Para a translocacéo, caso ela ocorra nas células da
mée, 0 risco é de 12% e se a translocacdo ocorrer nas células do pai o risco € de 3%. No
caso dela se originar na gametogénese, o risco é de 2 a 3%. O mosaicismo nao tem

relagdo com a idade materna.

6. Rastreio pré-natal e diagndstico

Antes da descoberta da etiologia da sindrome e consequente desenvolvimento da
tecnologia genética e molecular, o diagndstico residia exclusivamente no exame clinico
pos-natal que envolvia a identificacdo das suas caracteristicas fenotipicas. Atualmente
esse diagndstico é confirmado pela andlise genética denominada cariétipo (Carvalho,
Campos e Crusoe-Rebello, 2010). O cariograma ou cariétipo € a representacdo do
conjunto de cromossomas presentes no nucleo das células de um individuo e sédo
ordenados por ordem decrescente de tamanho. O caridtipo ndo é obrigatorio para o

diagostico, mas é fundamental para o aconselhamento genético (Tempski et al., 2011).

Hoje em dia é efetuado um rastreio combinado no primeiro trimestre de gravidez que
avalia o grau de risco do feto ter trissomia 21, 18 ou 13. Este diagnostico pré-natal é um
método ndo-invasivo que combina um exame ecografico morfolégico, com a idade
materna e a analise bioquimica do sangue da gravida (Reynolds, 2010). E importante na
detecdo de 90 a 95% dos casos de T21. Logo, ndo € um exame diagndéstico definitivo,
ndo excluindo por completo a possibilidade do feto ter alguma das aneuploidias
mencionadas, assim como ndo elimina a possibilidade de sofrer de outros defeitos

congeénitos.

Para se poder excluir as patologias acima, de forma definitiva, a gravida podera optar
pela realizacdo de testes adicionais de diagndstico invasivos, como uma amniocentese
(figura 3.A) ou a biopsia das vilosidades coridnicas (figura 3.B) que permitirdo
confirmar ou excluir alteragcdes nos cromossomas do feto, entre as quais a trissomia 21.

Esta recolha de células do feto acarreta risco de aborto (0,5 a 1 %).
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Fan et al. (2008) descobriram um meio de detetar a presenca da SD através de exames
pré-natais menos invasivos que os métodos convencionais. Segundo os investigadores,
através de uma amostra de sangue materno (figura 3.C) é possivel detetar a presenca de

acido desoxirribonucleico (ADN) fetal e analisar a T21.

=/ %
A @ B. ‘Oﬁ ) c. \\’S

S

Figura 3. Técnicas de obtencéo de ADN fetal (Adaptado de Lewis, 2011)

7. Carateristicas sistémicas

O individuo com SD recai sob uma gama fenotipica e pode apresentar graus de
severidade variados assim como inicio de manifestacdo dos primeiros sintomas em
diferentes alturas (Cohen, 1999). A SD pode ser diagnosticada logo ap6s o nascimento
devido a manifestacdo de seus principais fendtipos: hipotonia muscular generalizada,
occipital achatado, pescoco curto e grosso, prega unica na palma das maos,
comprometimento no comprimento e retardo mental (Santos, Franceschini e Priore,
2006).

Em mais de 90% dos casos, a sindrome apresenta um conjunto tipico de sintomas, com
a maioria dos casos acometidos por deficiéncia mental. O défice intelectual das pessoas
com SD varia na maioria dos casos entre leve e moderado, sendo raramente grave
(Stanton e Coetzee, 2004). O sistema nervoso possui plasticidade reduzida e limitada,
sendo os lobos frontais pequenos, os occipitais encurtados, reducdo secundaria dos
sulcos e cerebelo pequeno (Fraga, 2011). A maioria dos recém-nascidos o sinal de Moro

esta ausente (Jones, 2007).
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Existe uma alta incidéncia de diabetes, hipotiroidismo, leucemia linfoblastica aguda na
infancia, doenca de Hirschprung (1 a 3%), cancro testicular, doenca de Alzheimer e
degeneracéo e progressiva formagéo de placas senis (Desai, 1997; Andrade,2000; Olson
et al., 2014. Sdo suscetiveis a infecBes das vias respiratdrias, alteracdes auditivas, de

memoria e linguagem (Scariot, 2011).

A SD desenvolve marcadores neuropatolégicos da doenga de Alzheimer muito mais
cedo que a populacdo geral. A maioria dos adultos com SD acima dos 40 anos de idade
manifestam as caracteristicas principais da doenca, nomeadamente, neuropatologia de
Alzheimer como sendo placas senis, depdsitos amildides AP, emaranhados
neurofibrilares e degeneraces granulovasculares no cérebro (Desai, 1997; Andrade,
2000; Olson et al., 2014). A deméncia na SD tem uma prevaléncia de 0 a 4% em idades
inferiores a 30 anos e 29 a 75% aos 60 a 65 anos, que cai sob a categoria de inicio
precoce de doenca de Alzheimer (Zigman et al., 1997). Cerca de 8,1% apresentam

disturbios convulsivos (Mugayar, cit in. Berthold et al., 2004).

Apresentam atraso do crescimento e do desenvolvimento neuromotor, possuindo
estatura baixa (atingem a média de 154 cm para homens e 144 cm para mulheres na
idade adulta). Em média, as criancas com SD sd0 mais pequenas que as outras criangas
da mesma idade (Bravo-Valenzuela, Passarelli e Coates, 2011).

As proporc¢des do sistema esquelético e do trato respiratorio estdo alteradas (Borland,
Colligan e Brandom,2004). E observavel displasia pélvica nos RN (60% a 70%) no
raio-x. Em 70 a 80% os membros sdo curtos (figura 4.6), tal como as méos e os dedos
(braquidactilia). Os ossos longos sdo mais curtos que o normal com méaos curtas e largas
e 0 3° dedo mais curto que o normal (Kjaer et al, 1998). Em 40 a 50% apresentam uma
prega simiesca (prega transversal palmar unica) (figura 4.5) (Coelho e Loevy, cit in.
Damasceno e Basting,2014). Apresentam clinodactilia no 5° dedo (figura 4.4) (50% a
60%) encurvado lateralmente, devido a hipoplasia (60% a 70%) ou auséncia da falange
média. Os pés apresentam um espagamento excessivo entre 0 primeiro e 0 segundo dedo
(figura 4.7) e sindactilia (fuséo) entre o segundo e o terceiro dedos. A hiperelasticidade

articular esta presente em menos de 40% dos casos.
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Quando surge, a hipotonia muscular generalizada (figura 4.8) € uma das primeiras
anomalias observadas no neonato (Coelho e Loevy, cit in. Damasceno e Basting, 2014).
Enquanto a maioria dos bebés comeca a andar entre os doze e os catorze meses de
idade, as criangas com SD geralmente comecam entre 0s 15 e 0s 36 meses. Em menos
de metade dos pacientes verifica-se associacdo da displasia dos musculos retos

abdominais & hipotonia muscular generalizada.

Figura 4. Caracteristicas predominantes no recém-nascido (Adaptado de Pritchard e Korf, 2013)

Alteracoes enddcrino-metabdlicas

Castro et al. (2012) estudaram um grupo de criancas e identificaram uma grande
prevaléncia (42%) de alteragbes da funcdo tiroideia na amostra estudada. O
hipotiroidismo subclinico foi o distarbio mais frequente, sendo mais expressivo no sexo

feminino e cuja prevaléncia aumentava com a idade.

O hipotiroidismo é oito vezes mais frequente na SD que na populacdo em geral (30% a
50%) (Castro et al., 2012). A maioria destes casos manifesta-se sob a forma de tiroidite
de Hashimoto (Cohen, 1999). A administracdo oral de L-tiroxina é aconselhada nestes

Casos.

Os problemas de funcionamento da tiroide estdo frequentemente associadas a doenca
celiaca (DC). A DC é uma doenga auto-imune que ocorre em individuos com
predisposicdo genética causada pela permanente sensibilidade ao gliten. Surge em 4 a
17% da populacéo trissomica, uma percentagem significativamente mais alta que a da

populacdo normal (0,5%).
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Ulceras orais semelhantes a estomatite aftosa sdo observadas em pacientes celiacos.
Outros sinais e sintomas orais da doenca celiaca sdo geralmente reflexo da ma absorcéo
e deficiéncia nutricional. Estes incluem glossite, despapilacéo e fissuras da lingua. Os
pacientes correm o risco de candidiase oral e podem mostrar sinais intra-orais
semelhantes a dermatite herpetiforme (Tappuni, e Tilakaratne, 2014). Gongalves, Nunes
e Nogueira (2005) aconselham o rastreio, tratamento inicial e prevencdo das
complicagdes para a DC ndo tratada. A eliminagdo do trigo, cevada e centeio da

alimentacéo, permite o controlo da doenca (Boyd, Quick e Murray, 2004).

Alteracoes cardiovasculares

Os defeitos cardiacos congénitos (DCC) sdo anomalias estruturais e/ou funcionais
cardiovasculares presentes no nascimento. Este tipo de malformagdes geralmente
resultam do desenvolvimento embrionario aberrante de uma estrutura normal ou dessa
estrutura progredir além de um estagio precoce do desenvolvimento embrionario ou
fetal (Friedman e Child, 2000).

Os DCC devem-se a causas multifatoriais genéticas e ambientais. As aberracdes
cromossomicas reconhecidas e as mutacdes monogeénicas respondem por menos que
10% de todas as malformac@es cardiacas, com 40% a 50% dos RN com SD a nascerem
com DCC (Desai, 1997;Faria,Lauria e Bittencourt, 2014;Damasceno e Basting, 2014).
Os DCC mais comumente associados com a SD sdo a comunicagao interauricular, em
que existe um defeito do septo interventricular, a comunicacdo interventricular, que
consiste num defeito do septo interventicular, persisténcia do canal arterial e a tetralogia
de Fallot (Friedman e Child, 2000).

As criangas com SD que possuem DCC sdo mais suscetiveis as infe¢oes pulmonares do
gue aqueles que ndo possuem cardiopatia. Dai que o estudo genético-clinico deva ser
completado com radiografia transtoracica, eco e eletrocardiograma para pesquisa de

eventuais problemas cardiacos (Faria, Lauria e Bittencourt, 2014).

Os DCC estdo associados a um risco aumento de endocardite, pelo qual é recomendado

profilaxia medicamentosa aquando os procedimentos dentarios. Guaré e Haddad (2007)

12



O paciente com trissomia 21: caracteristicas dento-maxilo-faciais e modalidades terapéuticas

sugerem o uso de antibioticoterapia profilatica e correta higienizacdo dos dentes e

tecidos moles antes de qualquer procedimento odontoldgico invasivo.

Em relacdo ao sistema hematopoiético as anormalidades mais especificas sdo
mielodisplasia transitoria da infancia, macrocitose eletrocitica, suscetibilidade a
leucemia, leucemia megacariocitica aguda, policitemia e macrocitose (Abanto et al.,
2011).

8. Caracteristicas dento-maxilo-faciais

8.1.Caracteristicas craniofaciais

As anomalias craniofaciais sdo universais na SD (Guihard-Costa et al., 2006). As
paredes cranianas sdo finas e ocorre atraso no encerramento das fontanelas (Lestrel e
Roche, 1979). As criancas afetadas, extremamente hipotonicas nos primeiros meses de
vida, ficando em decubito dorsal, sem muita mobilidade e com deformidade postural.
Apresentam platibasia, com um angulo mais obtuso e uma posi¢éo da sela turca mais
inferior (Suri, Tompson e Cornfoot, 2010). A maioria apresenta achatamento facial
(figura 4.1), resultante da hipoplasia do macico médio da face. A maioria da populacao
sindromica € ligeiramente microcefalica, entre 70% a 80% € microbraquicefalica.
(Faria, Lauria e Bittencourt, 2013).

O nariz é pequeno, curto com ponte nasal baixa e parte dssea superior achatada e
frequente auséncia dos ossos nasais (Kjaer, 2012). Damasceno e Basting (2014)
analisaram um grupo de 20 individuos entre os 8 e os 13 anos e verificaram um
projecdo nasal média de 10,1 mm, um valor pequeno comparativamente com a média

normal (16 a 20 mm).

Mais de metade dos doentes com SD tem anomalias oculares. No periodo neonatal os
olhos apresentam manchas de Brushfield (38% a 85%) (figura 4.2) que geralmente
desaparecem no final do primeiro ano de vida. Os olhos também apresentam hipoplasia
da zona periférica da iris, pregas epicanticas internas (40% a 50%) (figura 4.3), fendas

palpebrais obliquas com os cantos externos elevados, opacificacdo do cristalino,
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estrabismo (20% a 47%) e nistagmo (11% a 29%), catarata congénita (4% a 7%),
cataratas adquiridas (3% a 15%), blefarites (7% a 41%), erros refrativos (43% a 70%) e
glaucoma (0,7%) (Akinci et al., 2009; Berthold et al., 2004).

As orelhas sdo displasicas: pequenas, de implantacdo baixa e com malformacdes da
hélice (50% a 60%) (Faria, Lauria e Bittencourt, 2013). As deficiéncias auditivas sao
prevalentes nas criancas com SD, e estes problemas estdo substancialmente
correlacionados com problemas de desenvolvimento da voz e fala (Barata e Branco,
2010). Apresentam perda auditiva congenita (15%), presbiacusia precoce e surdez
neurossensorial com a idade. O meato acustico interno é estreito e por isso a perda de
audicdo durante a infancia pode ocorrer em 78% dos casos (Silva, Valladaresneto e
Pires, cit in. Berthold et al., 2010).

O pescoco é curto e largo (40% a 50%) e a pele é frouxa na regido da nuca. A pele é
seca e com o decorrer do tempo torna-se hiperqueratética (Faria, Lauria e Bittencourt,
2013). A hipotonia muscular é evidenciada por uma mordida aberta pronunciada,
resultante da hipoplasia do terco médio facial, o que leva com frequéncia a protrusdo
lingual (Shore, Lightfood e Ansell, cit in. Areias et al., 2011).

Em relacdo a maxila, observa-se micrognatia, caracterizada por um maxilar pequeno,
podendo afetar ocasionalmente a mandibula (Carvalho, Campos e Crusoe-Rebello,
2010). Alid et al. (2011) relatam que a maxila é hipoplasica, tanto no plano horizontal,
quanto vertical (figura 5). A maxila atrofica sofre modificagdes anatomicas que nao se
limitam apenas ao suporte 6sseo, mas também alcancam insercdes musculares e alteram
padrdes de vascularizacdo das mucosas de revestimento (Rossi, 2010). O seio maxilar
encontra-se hipoplasico em 90% dos individuos com T21 (Faria, Lauria e Bittencourt,
2013).

Santos et al. (2004) defendem que o aleitamento materno estimula o crescimento no
sentido anteroposterior da mandibula e favorece o crescimento da maxila, o que néo

ocorre no aleitamento artificial.
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As medidas mandibulares de portadores de SD nao séo significativamente diferentes das
medidas de individuos normais (Figura 5). Supde-se a existéncia de prognatismo
(pseudoprognatismo), pois a mandibula ndo parece ter seu desenvolvimento afetado e a
maxila encontra-se pouco desenvolvida (Carvalho et al., 2010). Suri, Tompson e
Cornfoot (2010) determinaram que a altura alveolar da maxila e da mandibula estdo
reduzidas. Barata e Branco (2010) afirmam que esse crescimento e desenvolvimento
anormais possam ser causados pela hipotonia dos musculos temporal e masseter,
hiperfuncionalidade da articulacdo temporomandibular (ATM), respiracdo bucal,
protusdo lingual e degluticdo atipica, insuficiente crescimento antero-posterior e

vertical.

Arrais (2010) observou 55 radiografias cefalométricas de criangas sindrémicas entre 0s
6 e 0s 18 anos e comparou a individuos sem sindrome do mesmo sexo e faixa etéria.
Concluiu que as criangcas com SD apresentavam comprimento efetivo da maxila e
mandibula, base anterior do cranio e altura facial anterior-inferior diminuidos; bases
apicais protruidas em relacdo a base do cranio; angulo do plano mandibular diminuido e
angulo do eixo facial aumentado, indicando tendéncia horizontal de crescimento e
padrdo braquifacial. Ao contrario da hipodontia maxilar, a hipodontia mandibular esta
associada a um decréscimo do comprimento mandibular e um aumento da despropor¢do

entre o corpo e o ramo mandibular (Suri, Tompson e Atenafu, 2011).

Padrdo de crescimento craniofacial

De acordo com Pozsonyi et al. (1964), a maturacao esquelética nos individuos com SD
cessa por volta dos 15 anos (Damasceno e Basting, 2014). Contudo, as suas observacdes
foram registadas de um estudo transversal de uma pequena amostra, com apenas 15

individuos acima dos 8 anos de idade.

A hipoplasia do terco médio da face é congénita e persiste ao longo do crescimento
craniofacial (Ali6 et al., 2011). Baer et al. relatam um crescimento muito reduzido do

palato duro, entre 0s 6 e 13 anos de idade (Ali¢ et al., 2011).

O crescimento da maxila na SD € similar & populagdo normal entre os 8 e 0s 18 anos de

idade, mas comega com uma estrutura 6ssea menos desenvolvida e tende a cessar mais
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precocemente (Ali¢ et al., 2011). Lauridsen et al. (2005) verificaram que o0 crescimento
maxilar é mais lento e que as apofises maxilares sdo mais pequenas que no genotipo
normal. Suri, Tompson e Cornfoot, (2010) observaram que a sobremordida e
prognatismo mandibular relativo se deviam aos padrdes de rotacdo anterior dos planos

maxilar e mandibular.

Figura 5. Desenho esquematico de tragado cefalométrico
(Adaptado de Silva, 2000)

----- pacientes com SD

pacientes normais

Outro aspeto relevante em criancas com SD € a instabilidade atlantoaxial (IAA) que
consiste numa mobilidade excessiva entre o atlas e o axis. E causado principalmente
pela subluxacdo do ligamento transverso do atlas, que leva a uma inclinagéo dorsal do
dente do &xis, mas também pode se dever a hipoplasia, malformacéo ou aplasia do dente
do axis. Ocorre em aproximadamente 12% a 20% dos individuos com SD (Andrade,

2000), com apenas 2% a apresentar compressdo da medula espinal sintomatica.

O diagnéstico mais eficaz da instabilidade atlantoaxial € uma radiografia da regido
cervical da coluna vertebral em flexdo, numa projecdo lateral. Matos (2005) analisou

uma amostra de 80 criangas com SD com uma prevaléncia de 22,5% IAA e 61,2% com
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hiperlaxidez ligamentar generalizada e ndo encontrou uma relacdo causal entre estas
condicBes. Em adicdo ao achado radioldgico, a presenca de hiperlaxidez noutras
articulagdes, como o cotovelo, polegar ou joelho é um indicador de potencial IAA
(Ihringer, 2013).

O médico dentista deve ter muito cuidado na manipulacdo do pescoco com esta

sindrome que apresente flacidez na articulagdo atlanto-axial (Macho et al., 2008).

8.2. Caracteristicas da cavidade oral

Labios

Os individuos com SD apresentam maior projecdo do labio superior e inferior, mas com

comprimentos semelhantes ao dos individuos normais (Damasceno e Basting, 2014).

A protruséo lingual e respiragdo bucal provocam com frequéncia secura e fissura dos
labios. Devido a hipotonicidade lingual o individuo com SD tem dificuldade em fechar
a boca o que leva a uma maior producdo de saliva que favorece a acumulacdo de
microrganismos, como a Candida albicans, conduzindo ao aparecimento de queilite

angular (Santangelo et al., 2008).

Lingua

Relatos mais antigos da literatura cientifica relatam o paciente sindromico com
macroglossia congénita, caracteristica que conduz a protrusdao e abertura bucal como
mecanismos compensatdrios (Coelho e Loevy, cit in. Damasceno e Basting, 2014). No
entanto, artigos mais recentes determinaram que a lingua dos individuos com T21
projeta-se por ndo encontrar espaco na cavidade bucal. Por essas razbes, acomoda-se
externamente, apoiando-se sobre o labio inferior e entre os dentes. (Santangelo et al.,
2008).
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A lingua fissurada apresenta numerosos sulcos ou fissuras que irradiam do sulco central
da lingua. Esta malformacdo apenas apresenta sintomatologia quando ocorre
acumulacdo de restos alimentares e consequente irritacdo (Santangelo et al., 2008). A
hipofuncionalidade da lingua dificulta a posicdo intra-oral, necessaria para a emissao
dos fonemas linguodentais, motivo pelo qual é importante o auxilio de um terapeuta da

fala (Limongi, cit in. Barata e Branco, 2010).

Palato

O palato é mais curto que no gendtipo normal, a nascenca (Fisher-Brandies, cit in.
Lauridsen et al., 2005). O crescimento cranio-caudal do feto trissémico é marcadamente
mais lento que o de um feto normal. Esse atraso no crescimento manifesta-se num
desenvolvimento deficitario da face média, causando atresia do palato (Faria, Lauria e
Bittencourt, 2013;Damasceno e Basting, 2014).

A hipoplasia do terco médio da face € bastante comum e influencia negativamente o
comprimento anteroposterior do palato. (Areias et al., 2011). Mustacchi e Rozone
(1990) referem que esta condicdo resulta na redugédo da cavidade oral com um palato

duro menor e em forma ogival (figura 6) (Andrean et al., 2013).
Ocasionalmente ocorre Uvula bifida, além de fissura labial e palatina. A prevaléncia de

fissura palatina na SD é de 1 em cada 165.000 nascimentos (IDCFA, 2007).

PALATO
OGivaL

Figura 6. Esquema representativo de um palato normal e outro trissémico (Adaptado de Silva, 2000)
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8.3. Caracteristicas dentarias

Os indices de prevaléncia das anomalias dentarias, sua distribuicdo por género, idade,
arcada e lado tém variado de autor para autor, e também de acordo com a populagédo
pesquisada. As anomalias dentérias ocorrem em 44% dos pacientes trissomicos
analisados (Faria, Lauria e Bittencourt, 2013). As anomalias dentarias mais
frequentemente associadas a SD sdo o atraso na erupc¢do, hipodontia, oligodontia,
microdontia, hipodontia, fusdo e taurodontia. Impactacbes dentarias, macrodontia,
supranumerarios, transposicdo e fusdo dentaria também sdo observéveis. Estas
caracteristicas ndo sdo tidas como patognomonicas da sindrome, apesar de terem uma

apresentacdo bastante distinta da populacdo normal (Rey, Fazzi e Birman, 1991).

Criancas portadoras da SD apresentam um atraso na erupcao dentaria, tanto na denticao
decidua quanto na denticdo permanente, se comparadas com criangas nao portadoras
dessa sindrome (Berthold et al., 2004; Areias et al., 2011; Faria, Lauria e Bittencourt,
2013), cuja etiologia é desconhecida (Mustacchi e Rozone, cit in. Silva e Aguiar, 2003).
Os primeiros dentes deciduos podem aparecer somente aos 2 anos de idade e a denticdo
completa-se entre 3 e 4 anos (Silva e Aguiar, 2003). A erupgdo, geralmente, segue uma
sequéncia anormal e alguns dos dentes deciduos podem ficar retidos até os 14 a 15 anos
de idade (Mcdonald e Avery, cit. in. Silva e Aguiar, 2003). Os incisivos laterais
permanentes, superiores e inferiores, apresentaram erupc¢do atrasada (Silva e Aguiar,
2003).

Na Ortodontia preventiva é importante a ordem em que os dentes aparecem na cavidade
bucal, porque uma determinada sequéncia eruptiva pode proporcionar um adequado
posicionamento dos dentes permanentes na arcada dentaria (Ammon et al., cit in. Silva e
Aguiar, 2003).

Foi também identificada uma discrepancia entre a idade dentaria e a idade cronoldgica.
Diz et al. (2011) usaram o indice de Demirjian e observaram um atraso estatisticamente
significativo entre a idade dentaria e a cronoldgica em pacientes do sexo feminino, num
grupo de 155 criancgas entre 0os 3 e 0s 17 anos. Carlstedt et al. (1999) estudaram um
grupo de 26 criangas com SD e identificaram em 7 criangas abaixo dos 8 anos de idade,

uma maturacdo dentaria bastante atrasada. J& Leonelli de Moraes et al. (2007) avaliaram
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a idade dentaria em 102 individuos com SD, por meio de ortopantomografias e
estimaram a sua idade dentaria recorrendo a tabela de cronologia de mineraliza¢do dos
dentes permanentes proposta por Nicodemo, de Moraes e Medici Filho (1979). A sua
analise estatistica mostrou que 70,91% dos individuos do sexo masculino e 61,21% do
sexo feminino apresentavam idade dentaria adiantada contra 32,09% dos individuos do
sexo masculino e 38,79% dos individuos do sexo feminino que apresentaram idade
dentéria atrasada. No entanto, apenas um ter¢o dos individuos dos sexos masculino
(18,87%) e feminino (10,21%) estava fora do padrdo de normalidade de
desenvolvimento dentario, apresentando idades dentarias além dos 12 meses de

diferenga.

A hipodontia é caracterizada por diminui¢cdo de um ou mais dentes na denti¢cdo normal.
Alguns autores diferenciarem em completa auséncia de denticdo (anodontia), auséncia
de mais de 6 dentes (oligodontia) e auséncia de menos de 6 dentes (hipodontia). A
auséncia de dentes tanto pode apresentar-se isoladamente na populagdo geral, como
numa sindrome (Thakker, 2014).

Reuland-Bosma et al. (2010) detetaram hipodontia em 59,6% do grupo estudado.
Observaram que o hipotiroidismo apresentava-se como um fator de risco e os DCC
como fator de protecdo para a hipodontia. Por altimo, concluiram que quando os
incisivos centrais inferiores estdo ambos ausentes, o risco de oligodontia é significativo.
Suri, Tompson e Atenafu (2011) relataram hipodontia em 92% (4,74 dentes ausentes
por individuo) da sua populacdo amostral, quando o0s terceiros molares eram
considerados. Esse numero descia para 56% quando os terceiros molares ndo eram
considerados, com uma média de 2,78 dentes ausentes por individuo. Observaram que a
hipodontia era mais grave e prevalente no sexo feminino (100%) do que no masculino
(89.3%).

Shapira, Chaushu e Becker (2000) afirmam que as agenesias do terceiro molar superior,
a impatacdo dos caninos superiores e sua migracdo para o lugar dos primeiros preé-
molares devem ser vistos como fendmenos em associacdo e todos intimamente ligados
aos mesmos fenomenos: subdesenvolvimento da maxila, atraso do desenvolvimento

dentario e alteracéo da via de erup¢édo do canino.
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O risco de cérie dentéaria € reduzido nestes individuos, tanto na denticdo decidua quanto
na permanente. Sdo varios os fatores de protecdo: a erupgdo atrasada dos dentes
deciduos e permanentes, agenesia de dentes permanentes, dentes pequenos e espagos
entre os dentes. Areias et al. (2011) analisaram um grupo de 45 pares de irmaos
portugueses entre os 6 e 18 anos de idade e concluiram que os irmdos com SD
apresentavam uma taxa de dentes cariados inferior (58%) a das criangas sem a sindrome
aparentadas (78%). A prevaléncia reduzida de céries em criangas com Sindrome de
Down pode ser devida ao menor nimero de Streptococcus mutans na saliva e maior
potencial de hidrogénio (pH) salivar e maior capacidade tampé&o (Stabholz et al., cit in.
Cavalcante, Pires e Scarel-Caminaga, 2009;Sabbagh-Haddad, Ciamponi e Guaré cit in.
Teitelbaum e Czlusniak, 2013; Deps et al., 2015). Em contraste, adultos com SD tém
um risco aumentado de céries devido a xerostomia e ingestdo de alimentos cariogénicos.
A hipotonia muscular também contribui para uma mastigacdo e acdo de limpeza

deficiente.

A maioria dos pacientes apresenta alguma evidéncia de doenca periodontal (DP), sendo
os incisivos inferiores os primeiros a serem afetados. (Silva,Valladaresneto e Pires, cit
in. Berthold et al., 2010). Foi registada uma prevaléncia de DP avangada entre 60% e
100% em individuos até aos 30 anos e 65 % a partir dos 35 (Zizzi et al., 2014). Segundo
informacdo coletada por diversos autores, a alta prevaléncia de DP observada nédo é
atribuida somente a cada vez mais pobre higiene oral (HO), a partir dos 10 anos de
idade, em funcdo da deficiéncia motora e neuroldgica, mas também devido a uma
deficiéncia do sistema imune, pelo que apresentam elevada suscetibilidade a infegdes
(Bulgarelli, 2002; Zigmond et al., 2006; Amano et al., 2008;Carvalho, Campos e
Crusoé-Rebello, 2010; Zizzi et al., 2014). Manifestam gengivite marginal, gengivite
aguda e subaguda necrosante, periodontite crénica caracterizada por aparecimento
precoce e progressdo rapida com destruicdo severa dos tecidos periodontais (Zigmond et
al., 2006; Carvalho, Campos e Crusoé-Rebello, 2010). Também apresentam recessao
gengival e aumento de profundidade de sondagem periodontal, perda dssea vertical e
horizontal com supuragdo e até abcessos, lesdes de furca, mobilidade dentéria e até

perda dentaria no quinto sextante (Carvalho, Campos e Crusoe-Rebello, 2010).

A natureza precoce da DP deve-se a conjugacao da pobre HO e dieta cariogénica, tecido

periodontal fragil, deficiéncia imunolégica, elevado nimero de periodontopatdgenos,
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senescéncia precoce e pobre funcdo mastigatdria que levam a mobilidade dentéria e até
perda dentéria (Zigmond et al., 2006; Agholme e Dahllo, cit in. Oliveira, 2007; Desali,
1997; Reuland-Bosma e van Dijk, cit in. Amano et al., 2008; Carvalho, Campos e
Crusoe-Rebello, 2010; Berthold et al., 2010). Estudos relativamente recentes
demonstram que os pacientes que tém uma DP severa tém uma baixa qualidade de vida,

principalmente afetando a fala e a mastigagéo (Macho et al., 2008).

Doencas sistémicas crénicas como a diabetes mellitus sdo conhecidas por elevar o risco
de doenca periodontal, principalmente em individuos mal-controlados (Dutra et al,
2008). Sendo assim, recomenda-se a insulinoterapia associada ao tratamento médico
dentério (Shapira e Stabholz, cit in. Dutra et al., 2008).

A literatura recomenda uma HO cuidada e redobrada desde tenra idade: colutorios com
clorexidina, escovas dentarias automaticas, pastas fluoretadas e dieta ndo cariogénica,
para de além raspagens e alisamentos radiculares regulares (Berthold et al, 2010). No
entanto, Zigmond et al. (2006) afirmam que num programa de salde oral preventiva

cuidada tem pouca influéncia na progressao da DP agressiva.

8.4. Sistema estomatognatico

O desenvolvimento anémalo da cavidade oral leva ao comprometimento do
desenvolvimento da degluticdo, succdo, mastigacdo e fala. Sem qualquer intervencéo

especializada, a crianga apresentara hipersalivacdo (Hennequin et al., 1999).

A mucosa faringea apresenta sinais de atrofia e tendéncia ao ressecamento, hipertrofia

das amigdalas e palato profundo (Montague e Hollien, cit in. Barata e Branco, 2010).

Os problemas da fala mais frequentes séo as dificuldades na articulacdo e na voz e
situacOes de gaguez (Beirne-Smith et al., cit in. Machado, 2008). Laitien et al. (cit in.
Gréver-Sjolander, 2006) associaram a ma articulagdo dos fonemas a compressdo
maxilar e palatos mais profundos. Segundo Mustacchi (2008) a crianca deve ser
acompanhada por um terapeuta da fala desde o nascimento até adquirir uma capacidade

de comunicagéo que a torne independente.
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A apneia obstrutiva do sono (AOS) surge em 30 a 60% da populacdo com SD
populacdo. A AOS consiste na obstrucdo parcial ou completa da via aérea superior,
assim como hipoventilagdo obstrutiva cronica com hipercapnia e dessaturacdo de
oxigénio (Shott et.al, 2006). Segundo Donelly et al. (2004), a glossoptose, a queda do
arco palatofaringeo, a hipertrofia recorrente das amigdalas ou glandulas adendides, a
hipertofia das glandulas linguais e a macroglossia relativa sdo fatores predisponentes
para a AOS. N&o se estabeleceu qualquer relacdo entre DCC e os resultados do estudo

assim como se verificou que a obesidade ndo constituia um fator de risco.

Acredita-se que a micrognatia, em associagdo com as malformagbes nasais e
nasofaringeas, seja a causa principal do desenvolvimento da respiracdo bucal.
(Carvalho, Campos e Crusoé-Rebello, 2010). A respiracdo bucal, além de deixar a
crianca mais suscetivel a infecbes respiratdrias, altera a conformacdo do palato e
dificulta a articulagdo dos sons (Barata e Branco, 2010). Consequentemente, os dentes
antero-superiores vestibularizam e a boca permanece aberta. Em adicdo, apresentam
obstrucdes das vias aéreas superiores (50%), rinorreias cronicas, com obstrucBes da

oronasofaringe (Berthold et al., 2004).

Os musculos da mastigacdo apresentam-se hipotonicos, sendo 0s movimentos
arritmicos com incoordenagdo dos l&bios e boca e excessiva abertura vertical (Hoyer e

Limbrock, cit in. Faria, Lauria e Bittencourt, 2013).

As anomalias de oclusdo mais frequentes nesta sindrome dédo a classe Il de Angle
(hipoplasia maxilar antero-posterior), mordida cruzada posterior (compressédo maxilar) e
mordida aberta dento-alveolar (Boyd, Quick e Murray, 2004; Musich, 2006). A ma
oclusdo é caracterizada por desvios da norma no tamanho, forma ou posi¢do da maxila e
mandibula (Rahim et al., 2014).

As mas oclusdes sdo frequentes na SD e sdo influenciadas por diversos fatores:
respiracdo bucal, bruxismo, agenesias dentarias, mordida aberta anterior, espacamento
dentério, disfuncdo temporomandibular, atraso da erupcdo dentéria, protrusdo lingual,
platibasia e hipoplasia do terco médio facial (Borea et al., cit in. Cheng, Yiu e Keung

Leung, 2011). A ma oclusdo severa pode tornar necessarias alteracbes adaptativas para
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deglutir. Além disso, pode ser dificil ou impossivel produzir certos sons e uma terapia

fonoaudioldgica eficaz pode requerer um tratamento ortoddntico prévio (Proffit, 2008).

A prevaléncia de mordida aberta em criancas com SD esté associada ao uso de chupeta
e biberdo por mais de 24 meses e amamentacao por menos de 6 meses e sucgdo digital
(Oliveira et. al., 2010). Segundo Pilcher, a hipotonicidade dos musculos mastigatérios e
faciais, associada a respiracdo bucal e posicdo lingual anterior, contribuem para o

desenvolvimento da mordida aberta anterior (Faria et al., 2013).

Relativamente a ATM, poucos estudos estudos foram realizados até a data. Almeida et
al. (2008) analisaram 2 grupos de 25 pacientes com SD entre 0s 12 e 14 anos e 0s 20 e
30 anos. Quase um terco dos elementos do grupo dos adolescentes apresentava sinais e
sintomas de distarbios temporomandibulares como dores frequentes na cabeca e nos
ombros ou pescoco. O segundo grupo apresentava 0s mesmos fatores, assim como 83%
apresentavam dor no ouvido ou na regido da ATM. Os investigadores concluiram que
houve diferenca estatisticamente significativa entre os grupos, indicando uma
progressdo da sintomatologia em funcdo da idade. Na sua investigacdo sobre satde oral
e alteracdes dentofaciais, Bhowate e Dubey (2005) observaram que as todas as 27
criangas com SD, avaliadas numa amostra de 69 individuos com atraso mental entre 0s
10 e 14 anos, apresentavam movimentos anormais da mandibula. Esta condicdo estaria

relacionada com a hipotonia muscular e hiperlaxidez das articulacoes.

Haliza, Normastura e Azizah (2015) realizaram um estudo transversal comparativo
entre 32 criancgas (7-12 anos) com SD e 40 criangas normais. Havia uma prevaléncia de
desalinhamento nas criancas com SD (71,9%) superior ao grupo controle (28,1%). O
desalinhamento, com presenca de giroversdes, &€ mais prevalente nos sectores anteriores

superior e inferior, tanto na denti¢do decidua quanto permanente.

O bruxismo noturno € muito frequente nesta populacdo (Oliveira, Luz e Paiva, 2007).
Inicialmente este bruxismo leva a um desgaste dos sulcos e fissuras da superficie
oclusal dos dentes. Mas com o tempo pode levar a uma sobrecarga dos tecidos de
suporte e subsequente fratura dentaria (Macho et al., 2008). Lopez-Pérez et al. (2007)

realizaram um estudo para determinar a prevaléncia de bruxismo numa comunidade
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mexicana de 57 criangas entre 0s 3 e 14 anos. 52 dessas criancas tinham SD e 42%
apresentava bruxismo. Registou-se um aumento da prevaléncia entre os 8 e os 11 anos,

possivelmente devido a presenca de denticdo mista.

Bell, Kaidonis e Townsend (2002) realizaram um estudo em 49 criangas com SD e 49
criancas normais com o objetivo de comparar a etiologia, severidade e prevaléncia da
erosdo dentaria. A erosdo dentaria revelou-se significativamente mais frequente nas
criangas com SD (67,4%) do que na normal (34,7%). A maioria das criangas com SD
apresentava erosdo dentaria severa (59,2%). Refluxo gastrico e vomitos foram relatados
em mais de 20 por cento da amostra com SD. O estudo ndo estabeleceu relacdo entre o
potencial erosivo da dieta e a presenca de erosdo dentaria. Foram apresentadas varias
explicagfes como a omissdo da ingestdo de bebidas gaseificadas, fragilidade dos dentes
hipoplasicos e os padrdes de escovagem dentéria.

Estas criancas tém maior prevaléncia de habitos de succ¢do ndo nutritivos uma vez que
sdo menos amamentadas do que as criangas com desenvolvimento normal (Oliveira et
al., 2010). Estes investigadores defendem que para que a crianga com SD tenha um
correto crescimento e desenvolvimento das estruturas intra e extra-orais, a amamentagédo
deve ser exclusiva por 6 meses ou mais, evitando o uso de bicos artificiais (chupeta ou
biberdo). Consultas de rotina regulares permitem a identificacdo precoce destes

problemas (Oliveira, Luz e Paiva, 2007).
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9. Modalidades terapéuticas

Muitas das condic¢Bes dentérias acima descritas sdo passiveis de intervengdo ortodéntica
e deve-se considerar a sua correcdo no momento apropriado. Os objetivos principais do
tratamento ortodontico para pessoas com SD obter uma oclusdo funcional e melhorar a
componente estética, contribuindo assim para o bem-estar fisico e mental da pessoa
(Rahim et al., 2014).

Andrade (2000) concebeu uma placa palatina modificada para o tratamento da protuséo
lingual, assim como hipotonia oro-muscular, hipotonia labial e permanéncia da boca
aberta. Consiste num aparelho Castillo-Morales modificado sob a forma de chupeta e
preconiza o seu uso para idades a partir dos 6 meses., por 2 ou 3 periodos de 15

minutos.

O conceito Rodolfo Castillo-Morales, relativamente a vertente da terapia de regulacéo
orofacial, tem como objetivo a ativacdo da musculatura do complexo orofacial, através
da estimulacdo das zonas motoras faciais. Estas zonas constituem locais de reacdo que,
ao serem ativados por estimulos cutaneos, produzem resposta motora de um masculo
(Hohoff e Ehmer, 1997). E inserida uma placa estimulante no palato que a dirige a
lingua para cima e para tras e concomitantemente estimula o labio superior. E aditado
um botdo oval na parte dorsal da placa, medialmente & transicdo entre o palato duro e

mole, para estimulacdo da lingua.

Antes dos dentes erupcionarem, a placa palatina fica em posicdo através de pressao
negativa contra a mucosa. A placa pode ser usada a partir dos 2 meses de idade até a
erupc¢do dentéria, durante 5 a 10 minutos, 2 a 4 vezes por dia até 15 a 60 minutos, 4
vezes por dia (Andrade, 2000). Quando os dentes erupcionam, a placa € mantida com

grampos, da mesma forma que um aparelho ortodéntico removivel.

A glossectomia parcial € uma técnica cirargica pouco frequente e com indicacao restrita
nos casos de macroglossia relativa. No entanto, Lopes (2009) defende que quando bem
indicada, pode apresentar resultados favoraveis no que se refere a estabilidade do

tratamento ortoddntico e ortodontico-cirurgico.
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Korbmacher et al. (2005) realizaram um estudo em pacientes com SD com atresia
maxilar e mandibular em que submeteram 22 individuos a tratamento maxilar por placa
estimulante. Os pacientes usaram a placa por 2 anos e foram examinados cerca de 11
anos apos inicio do tratamento. Em 16 dos 22 pacientes apresentavam protrusao dento-
alveolar superior e inferior, comparativamente com o grupo controlo. Os valores
cefalométricos indicavam valores maiores da base craniana assim como comprimento

maxilar e mandibular.

Scariot (2011) optou pelo uso do sistema Trainer T4K® (figura 7) na reabilitacdo
funcional de uma crianca de 8 anos. Este sistema é um aparelho funcional de
poliuretano pré-fabricado, composto por varios elementos que estimulam os musculos
faciais, mastigatorios e linguais e levam a mandibula a uma posicdo anterior,
estimulando o seu desenvolvimento transversal. Foi utilizado inicialmente em regime
noturno durante 10 a 20 minutos para habituacdo. Posteriormente introduziu-se o
aparelho Ti HI® (figura 8) para 10 minutos de uso diurno e durante o sono, a noite. O Ti
II® é um aparelho funcional de poliuretano macio com uma armacgdo interna.
Verificou-se uma melhoria significativa na tonicidade da musculatura orofacial ao fim

de 2 anos de tratamento.

Figura 7. Aparelho = Trainer T4K® Figura 8. Ti llI® (Adaptado de Scariot, 2011
(Adaptado de Scariot, 2011) 9 : (Adap , )
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Existem trés possibilidades de tratamento para das deficiéncias transversais da maxila: a
expansdo dento-alveolar, a disjungdo maxilar e a expansdo da maxila cirurgicamente
assistida. A indicacdo do melhor tratamento dependera da idade e maturidade
esquelética do paciente. A técnica de expansdo rapida da maxila (ERM) consiste na
abertura da sutura intermaxilar com auxilio de um aparelho ortopédico (disjuntor fixo)
que usa parafusos instalados transversalmente a aboboda palatina. O disjuntor é um
aparelho fixo que quando ativado permite separar 0s processos maxilares e palatinos ao
nivel da sutura mediopalatina. Esta técnica promove um aumento interno da cavidade

bucal.

A expansdo rapida da maxila cirurgicamente assistida (ERMCA) consiste em
osteotomias em areas de resisténcias 0sseas, sutura palatina, pilar zigomatico e abertura
piriforme. Mendonca et al. (2015) recomenda esta técnica a pacientes com maturidade

esquelética ou aqueles que ndo obtiveram éxito no tratamento ortodéntico.

No tratamento de uma mordida cruzada unilateral a uma paciente de 17 anos Boyd,
Quicke e Murray (2004) optaram pela expansdo dento-alveolar. Como exemplo de um
dispositivo para expansdo dento-alveolar temos os aparelhos biomecanicos de expansdo

removiveis ou os quadri-hélices (fixos)

As opcOes de tratamento para os pacientes com agenesia vao depender ndao sé do
namero de dentes ausentes, mas também do comprimento do arco, posi¢do dos incisivos
e labios, além do perfil facial (Simons, Stritzel e Stamatiou, cit in. Silva, Pereira e
Faggioni Jr, 2005). As principais opgOes sdo o fecho de ortodontico do espago e

abertura ou manutencéo dos espacos para futura reabilitacdo protética (figura 9).

No tratamento da agenesia de incisivos laterais superiores, Rosa e Zachrisson (2001)
afirmam que a manutencdo do espaco € preferivel quando existem diastemas
generalizados no arco superior ou méa oclusdo de Classe Ill e perfil retrognata. Profitt
(2008a) defende que, excetuando os casos com grande comprometimento estéticos,
deve-se aguardar a erupcdo de todos dentes permanente quando se pretende o

encerramento de espac¢os, ndo considerando Util o tratamento precoce.
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Figura 9. Mantenedor de espacgo para a mandibula. 1-base 2-Gancho de Addams 3-
Gancho de asa mesial 4- gancho de asa distal 5 -gancho lingual (Adaptado de
Grohmann, 2002)

A microdontia leva ao aparecimento de diastemas e pode ser corrigida por meio de
tratamento restaurador ou mesmo intervengéo ortodontica (Desai, 1997).

Quando a raiz é de tamanho normal, recomenda-se a reabilitacdo com uma protese fixa.
Contudo, se a raiz se apresentar alterada, pode ser necessario extracdo dentaria e

posterior fecho do espaco ou reabilitacdo protética (Garcia-Ballesta, 2004).
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10. Discussao

Os avancos tecnoldgicos em Ortodontia tornaram possivel criar um ambiente de
tratamento que acolhe criancas com necessidades especiais. Segundo Musich (2006), as
seguintes melhorias tecnoldgicas ajudam todos os pacientes ortodonticos, mas alguns

sdo especialmente Uteis para pacientes com SD:

1. Materiais de impressdo de presa rapida que podem reduzir a tendéncia a ativagdo do
reflexo de vémito, bastante frequente em pacientes com SD;

2. Tubos colados em vez de bandas ortodonticas nos dentes posteriores;

3. Fios de memodria alta, permitindo um maior intervalo de ativacdo entre consultas;

4. Colchetes auto-ligados, que permitem uma consulta de ativagdo mais favoraveis ao
paciente;

5. Avancos nas técnicas cirurgicas ortognatica que se tornaram menos invasivas e com

resultados mais previsiveis;

A variabilidade existente entre os pacientes com SD:

Por defini¢do, uma sindrome € um conjunto de achados clinicos correlacionados que
formam um padrdo identificavel. O reconhecimento de sindromes é importante nos
estudos clinicos, porque os pacientes que podem ser agrupados por padrdes
identificaveis sdo mais previsiveis do que outros que ndo tenham sido classificados
naquele nivel. O progresso clinico requer o reconhecimento dos padrdes das
anormalidades, sendo ou ndo formalmente agrupados como sindromes conhecidas. E
importante ir além da classificacdo de Angle no diagndstico ortodéntico (Proffit,
2008b).

A anamnese deve que ser a mais completa possivel, contendo a histéria médica,
dentéria, fonoaudioldgica e psicologica. A informagdo acerca da medicagdo também é
muito importante, com a concentracdo e posologia. A cada consulta toda esta
informagdo deve ser atualizada. Apos a recolha da historia clinica, 0 médico dentista

devera passar para o exame fisico e clinico da crianga, em que deve analisar, ndo so o
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sistema estomatognatico, mas também todos os outros que geralmente sdo afetados pela

sindrome (Haddad, Ciamponi e Guaré, 2003).

Artigos na literatura médico-dentéria prop6em protocolos de tratamento baseados em
resultados de apenas um pequeno numero de participantes, no entanto, as conclusdes em
tais artigos sdo usadas para generalizar o tratamento para todos os pacientes. Outros
protocolos extrapolam dados de textos médicos e aplica-se na pratica dentaria. Também
recorrem a protocolos que foram transmitidos atraves de geracdes de dentistas, sem
contestar sua validade. (Glick, 2006).

¢ Influéncias da condicdo SD no tratamento ortodéntico:

Geralmente, os pacientes com SD padecem de doengas sistémicas ou locais que afetam
a sua saude oral e condicionam o tratamento médico-dentario (tabela 1). Também o
tratamento ortodoéntico pode ser influenciado por um elevado numero de
condicionantes, caracteristicas da sindrome. As alteracdes dentarias dimensionais
(microdontia e macrodontia) e a macroglossia relativa influenciam a colocagdo do
brackets e respetiva retencdo. Os defeitos hipoplasicos do esmalte e a hipotonicidade
labial influenciam negativamente a adesdo dos brackets. A HO supervisionada é
fundamental para o sucesso do tratamento ortoddntico, devido as limitagdes motoras e a

alta prevaléncia de doencas periodontais. (Boyd, Quick e Murray, 2004).

Tabela 1. Carateristicas sistémicas da SD e suas implica¢cbes em medicina dentaria (Adaptado de Abanto
et al.,2011)

L Frequéncia Considerac6es em Medicina
Condic0es sistémicas } o
estimada Dentéria

Atraso na erupcao dentaria; evitar
Hipotiroidismo 7,3% uso de ansioliticos, narcéticos ou

barbitdticos

Alteracoes Risco acrescido de leucemia
. 2,8%
hematologicas

y . 40 a 60% Controlo da HO devido a aspiragdo
Alteracdes respiratorias 5 :
de secrecgdes da cavidade oral
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Risco de endocardite bacteriana;
Problemas .
) 23,2% uso de vasoconstritores contra-
cardiovasculares o
indicados
IAA 12 a 20% Risco de lesdo medular durante
manipulacéo do pescoco
Hipotonia muscular 100% Protrusdo lingual
Comportamentos de
Doencga de Alzheimer 45% Ansiedade/Fobia que podem levar
a falta de cooperacao
Disturbios convulsivos 8,5% Interrupgéo do tratamento dentério
Xerostomia; Candidiase;
: : Periodontite; Aumento da GlI.
Diabetes mellitus 3,4% » : :
Parétida; sialorreia; atraso da
cicatrizacao
) Pressdo arterial; Avaliar uso de
Apneia do sono 57% _
aparelhos orais.
Problemas Desgaste dentario;
- 13,8%-59% : L .
gastroesofagicos hipersensibilidade dentinaria
o Gestdo de espaco nas agenesias:

Turpin (2004) relatou que o diagndstico e o tratamento de criangas em crescimento com
auséncia de incisivos laterais superiores continua a ser um problema para muitos
clinicos. Segundo o autor quando os dentes estdo ausentes congenitamente, 0s caninos
permanentes frequentemente erupcionam mesialmente em relacdo a suas posicoes

normais.

e Vantagens e desvantagens no tratamento precoce da mordida aberta anterior:

Moyers (1991) defende que ao fazer uso do crescimento 0sseo para corrigir
deformidades dento-esqueléticas, o tratamento precoce ird simplicar ou eliminar a
necessidade de tratamento corretivo na denticdo permanente. No entanto, segundo Silva

Filho et al. (1998) o tratamento precoce requer do ortodontista uma previsdo da

32



O paciente com trissomia 21: caracteristicas dento-maxilo-faciais e modalidades terapéuticas

morfologia futura na denticdo permanente, a partir da avaliacdo da denti¢cdo decidua ou

mista.

e A limitagdo da hipotonia muscular no sucesso do tratamento ortodontico:

Segundo Ackerman e Proffit (1997): “Os tecidos moles estabelecem os limites nos
quais o ortodontista pode alterar as dimensdes dos arcos dentérios e a posi¢do da
mandibula. S&o os tecidos moles que determinam os limites da compensacao dentéria as

discrepancias esqueléticas”.

e Macroglossia relativa:

A indicacdo da glossectomia parcial é motivo gerador de controvérsias devido a
dificuldade que existe no diagndstico da macroglossia relativa. VVarios sdo os critérios
utilizados para este diagnostico: observacdo clinica da discrepancia entre o tamanho da
lingua e da cavidade oral; mensuracéo lingual de forma direta ou indireta; interposicao
cronica da lingua entre as arcadas dentarias; presenca de aspectos clinicos e
cefalométricos, como mordida aberta, prognatismo mandibular, m& oclusdo de classe
I1l, aumento transversal da arcada dentéria inferior e instabilidade do tratamento

ortoddntico e ortodéntico-cirargico (Lopes,2009).

e O melhor tratamento nas mordidas cruzadas:

A expansdo rapida do maxilar corrige o didmetro transversal, conduzindo a um
alargamento do perimetro da arcada, 0 que ird proporcionar mais espaco para 0
alinhamento do perimetro da arcada, 0 que ird proporcionar mais espaco para 0
alinhamento dos dentes e a correcdo da mordida cruzada tipica dos sindrémicos. A
disjungdo do maxilar & um procedimento vantajoso no tratamento de casos com
problemas respiratorios, visto que a compensacdo do défice transversal maxilar se da
com o abaixamento da abdbada palatina e consequente alargamento da cavidade nasal
(Beiréo, 2012).
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I1l. Conclusao

Ficou demonstrado que pessoas com SD sdo particularmente propensas a distlrbios
orofaciais. A disfuncao sistémica nesta populagdo pode predispor a doencga oral, que por
sua vez pode agravar a doenca sistémica. Os problemas dento-maxilo-faciais

caracteristicos da SD devem ser tidos em conta pelo médico dentista

Devem ser realizadas consultas regulares, a partir dos 12 meses de idade, de preferéncia
por uma equipe multidisciplinar, para identificar e evitar problemas funcionais e
manifestacdes clinicas. Estes pacientes devem ser vistos pelo menos a cada 6 meses por
um odontopediatra ou médico dentista generalista especializado na area. As consultas

devem ser mais regulares se surgirem problemas especificos.

Os pacientes SD adultos geralmente possuem doenca periodontal e risco elevado de
perda dentaria. Estes pacientes devem ser vistos mensalmente e devem utilizar
clorohexidina na sua higiene oral diaria. Os cuidados preventivos instituidos
precocemente auxiliam estes individuos a alcancar uma salde oral adequada e uma

melhor qualidade de vida.

A maioria dos tratamentos dentarios para a maioria das pessoas com SD deve ser
possivel ao servico de atendimento oral primario. A cooperacdo médico-paciente
baseia-se na construcdo de confianca e harmonia através do uso de técnicas de gestdo
comportamental como controlo de voz, presenca do progenitor/tutor e “dizer-mostrar-
fazer”. O seu sucesso dependerd da gravidade do défice intelectual do paciente. A
escolha da técnica deve sempre ter em conta as doencas sistémicas existentes,
medicacdo e condi¢cdes neuroldgicas. A terapia precoce de placa palatina ortodéntica
deve ser parte integrante na reabilitacdo multidisciplinar de pacientes com SD.

Os procedimentos compreendidos pela Ortodontia Intercetiva permitem restaurar
a fungdo normal, corrigindo determinadas desarmonias da regido orofacial criando,
assim, condicdes para a evolugdo normal da denticéo e do crescimento facial, como nos

casos do tratamento de mordida cruzada anterior, fecho de espagos e expanséo maxilar.

E necessario maior aprofundamento desta tematica, com a elaborag&o de mais estudos,

na area da terapia funcional intercetiva.
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