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Sumario

Introducédo: A Disostose Cleidocraniana € uma doenca que afeta os 0ssos e a cavidade
oral e contribui negativamente para a estética, funcéo e oclusao, dai haver a necessidade

de tratamento.

Objetivo: O objetivo deste trabalho é conhecer as carateristicas da doenca, a forma de
diagnosticar e os diferentes tipos de tratamento.

Material e Métodos: A revisdo da literatura foi feita através de artigos publicados em
revistas e disponiveis em diversas bases de dados. A pesquisa foi efetuada em diferentes

idiomas e sem discriminag&o temporal.

Concluséo: O tratamento pode variar conforme a idade do individuo quando iniciado o
tratamento, bem como, os diferentes casos, sendo uns mais complicados que outros. Os
procedimentos podem variar desde a extracdo de todos os dentes supranumerarios e
dentes deciduos, ou s6 a extracdo de um deles. Em alguns casos ndo se faz mesmo a
extracdo de nenhum dente e coloca-se uma protese e a ortodontia pode também ser uma

opcao de tratamento.



Abstract

Introduction: The cleidocranial dysostosis is a disease affecting bone and oral cavity and
contributes negatively to aesthetics, functions and occlusion, hence there is the need for

treatment.

Goal: The goal of this study is to know the characteristics of the disease, the ways to
diagnose and different types of treatment.

Material and methods: The literature review was done through articles published in
magazines and available in several databases. The survey was conducted in different

languages and without temporal discrimination.

Conclusion: The treatment may vary according to the age of the individual when the
treatment started, as well as, the various cases being more complicated than others.
Procedures can range from extraction of all supernumerary and deciduous teeth, or only
from extraction of one of them. In some cases do not even have any extraction of any

tooth and placed on a prosthesis and orthodontic may also be a treatment option.
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Introducéo

O tema foi escolhido com o objetivo de conhecer as carateristicas da doenca, a forma de
diagndstico e as diferentes opcGes de tratamento.

Esta na base deste trabalho a necessidade de aprofundar os conhecimentos sobre a doenca
Displasia Cleidocraniana, tais como a sua incidéncia, etiologia, caracteristicas gerais, mas
principalmente as caracteristicas orais, assim como, a maneira mais eficaz de a

diagnosticar e as varias abordagens terapéuticas que se podem seguir.

Para a realizacdo deste trabalho foi feita uma pesquisa na Medline, PubMed e B-on. Os

idiomas procurados foram o portugués e o inglés.

O diagndstico precoce ajuda na realizagdo de um melhor plano de tratamento e pode
melhorar a qualidade de vida do paciente (Daskalogiannakis et al., 2006); (Alves et al.,
2008); (Kolokitha et al, 2013); (Kulkarni et al., 2014); (Sandhu et al., 2014). A realizacédo
de radiografias do cranio, térax e radiografia panoramica, na identificacdo das
caracteristicas principais da doenca, mas o seu diagndstico sé é conclusivo através de uma
andlise genética molecular (Lopez et al., 2004); (Pamuk et al., 2007); (Kolokitha et al.,
2013); (Singh et al., 2014); (Chandramani et al., 2015).

O tratamento é procurado na maioria das vezes devido aos problemas da face e aos
problemas dentérios. O plano de tratamento deve ser feito com o objetivo de melhorar o
bem-estar a nivel psicoldgico e a sua autoestima (Kolokitha et al., 2008); (Kolokitha et
al., 2013); (Roberts et al., 2013); (Singh et al., 2014); (Noh et al., 2014).

A combinacao de tratamento cirargico e ortodontico é visto como um plano de tratamento

mais promissor e onde o prognostico é de longo tempo (Butterworth 1999).



Disostose Cleidocraniana em Odontopediatria: Manifestagdes Clinicas e o seu Tratamento

Desenvolvimento

| — Materiais e Métodos

Realizou-se uma pesquisa de literatura e de artigos cientificos publicados em revistas
disponiveis em bases de dados da Medline, PubMed e B-on. A pesquisa foi realizada,

tendo como limites os idiomas, portugués e inglés.

Foram utilizadas as seguintes palavras-chave e combinagdes entre elas: Cleidocranial
dysplasia, Cleidocranial disostosis, supranumerary teeth, clavicular hypoplasia, impacted
teeth, brachycephaly, open sutures, open fontanelleles, cone-beam computed

tomography.

Esta pesquisa foi efetuada entre 20 de outubro de 2014 e 1 de junho de 2015. N&o foram

excluidos artigos no que diz respeito a data da sua publicacéo.

Com a pesquisa obteve-se 81 artigos, dos quais 58 foram utilizados. Foram incluidos os
artigos com relevancia para o tema e foram excluidos alguns artigos sem relevancia para

a realizacéo deste trabalho.
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Il — Displasia Cleidocraniana — Caracteristicas Gerais

A Displasia Cleidocraniana (DCC) foi mencionada pela primeira vez por Meckel em 1760
e depois relatada por Martin em 1765 (McNamara et al., 1998); (Haque et al., 2008);
(Verma et al., 2010); (Junior et al., 2012); (Kumar et al., 2012); (Wang et al., 2013).
Gulati et al., (2001) e Singh et al., (2014) acrescentam que foi chamada de Disostose
Cleidocraniana por Marie e Sainton em 1898. Suresh (2009) diz que esta patologia até
pode ter sido documentada anteriormente uma vez que Thersites, uma personagem do

livro lliada de Homero foi diagnosticada com esta doenca.

Marie e Sainton descreveram quatro casos da doenca e associaram a padrdes de
hereditariedade e Bauer sugeriu a mutacdo genética como fator etiolégico da doenca.
Lasker em 1946 conclui que esta doenca tinha transmissdo autossomica dominante, cit.
in Serratine et al., (2007).

Esta doenca foi renomeada de Displasia Cleidocraniana (DCC) numa conferéncia sobre
disturbios 6sseos em 1969 em Paris. Esta terminologia é a mais adequada uma vez que
originalmente pensavam que este distirbio envolvia os 0ssos Unicos de origem
membranosa, ou seja, 0s 0ss0s do cranio, clavicula, entre outros. Nessa conferéncia ficou-
se a saber que os 0ssos de ossificacdo endocondrais também sdo afetados e que é um
disturbio generalizado de muitas estruturas esqueléticas (Suresh 2009); (Kulkarni et al.,
2014).

A DCC segue entdo um padrdo autossomico dominante de heranca. Autossomico
significa que o gene responsavel pela doenca esta localizado num dos cromossomas
numerados e ndo nos cromossomas sexuais e dominante significa que com apenas uma
Unica alteragdo genética um individuo com esta doenca consegue mostrar as suas
caracteristicas. Portanto, estes doentes tém um gene de um par que esta inalterado e a
funcionar corretamente e um outro gene que estd alterado e ndo estd a funcionar

corretamente (Kulkarni et al., 2014).

Wang et al, (2013) dizem que foram relatados quatro tipos de DCC:

- O primeiro tem histéria de hereditariedade e manifestagbes clinicas tipicas;
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- O sequndo néo tem historia de hereditariedade, mas tem manifestacOes clinicas tipicas;
- O terceiro tem historia de hereditariedade, mas com manifestacGes clinicas atipicas;
- O guarto ndo tém historia de hereditariedade nem manifestacOes clinicas.

O mais dificil de identificar é o quarto tipo, uma vez que so se tem com base de apoio as
radiografias (Chopra et al., 2012); (Wang et al., 2013).

1. Incidéncia

A incidéncia desta displasia ainda ndo tem ndmeros exatos. Alguns dizem que é
1:1.000.000 de nascimentos, ndo tendo predilecdo por género ou grupo étnico (Pereira et
al., 2009); (Urzal et al., 2011); (Junior et al., 2012); (Kolokitha et al., 2013); (Sekerci et
al., 2013); (Bechtold et al., 2014); (Chandramani et al., 2015), enquanto que outros
autores discordam e afirmam que é 0,5:100.000 nascimentos (Chopra et al., 2012); (Singh
et al., 2014); (Bhargava et al., 2015). Ja Porcincula et al., (2013) dizem que varia entre
1:1.200.000 nascimentos e 1:1.100.000 nascimentos.

Né&o foram encontrados registos relativamente a incidéncia da doenga em Portugal.

2. Etiologia

A DCC permaneceu desconhecida durante décadas. Através de estudos genéticos de
familias portadoras da doenca e de estudos experimentais em ratos, encontrou-se Novos
dados em relacdo as suas manifestacdes clinicas e tipos de transmissdo hereditérias
(Kolokitha et al., 2013).

A DCC pode ser originada por duas causas. Por origem congénita ou por mutacao de um
gene presente no brago curto do cromossoma 6p21. No primeiro pode ir até a terceira ou
quarta geracdo. No segundo existem trés genes localizados nessa area, TCTE1, MUT e
CBFA1, sendo que acham que o ultimo € o responsavel mais provavel pela doenca.
Afirmam ainda que este aparece entre 20% a 40% dos pacientes afetados (Gulati et al.,
2001); (Kolokitha et al., 2008); (Karaguzel et al., 2010); (Dixit et al., 2010); (Kshar et al.,
2010).
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Segundo Nagarathna et al., (2012) e Callea et al., (2014) 70% dos portadores desta doenca
tem uma mutacdo pontual, 13% tém uma mutacdo, mas os restantes 17% continuam

desconhecidos.

Esta doenca ndo tém predilecdo por géneros nem grupos étnicos, e apresenta
expressividade variavel e penetrancia completa (Junior et al., 2012); (Chopraetal., 2012);
(Porcincula et al., 2013); (Sandhu et al., 2014); (Zhang et al., 2015), mas para Haque et
al., (2008) as mulheres sdo mais afetadas que os homens. Singh et al., (2014) acrescentam

que este defeito aparece normalmente em sucessivas geracoes.

Bhargava et al., (2015) afirmam que em alguns casos interferéncias externas durante o
periodo de gravidez pode causar esta mutacdo e esta ser transferida para a sua
descendéncia.
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111 — Displasia Cleidocraniana - Caracteristicas Clinicas

Butterworth (1999) afirma que as caracteristicas clinicas atribuidas a esta doenca ja
ultrapassaram a centena, sendo que estas podem ser classificadas em craniofaciais,

esqueléticas e orais.

Relativamente as caracteristicas craniofaciais, verifica-se uma proeminéncia frontal e

parietal; um atraso no encerramento da fontanela anterior; uma hipoplasia da maxila e do
zigomatico; os seios paranasais subdesenvolvidos e estreitos; um hipertelorismo ocular e
nariz largo com ponte nasal deprimida. Afirmam ainda que a cabeca € braquicéfala com

aumento do diametro transverso (Junior et al., 2007); (Grover et al., 2011).

Junior et al., (2007) afirmam que nas caracteristicas esqueléticas estdo a aplasia ou

hipoplasia clavicular podendo ter auséncia unilateral ou bilateral; um atraso no
encerramento da sinfise pubiana; térax com formato conico; espondilose lombar; defeitos

nos 0ssos longos e defeitos nos 0ssos dos dedos.

Relativamente as caracteristicas orais, Junior et al., (2007) afirmam que h& um atraso na

unido da sinfise mandibular; um relativo prognatismo mandibular pelo
subdesenvolvimento da pré maxila; um palato arqueado, estreito e fundo, podendo a fenda
labio palatina estar presente; dentes supranumerarios; hipoplasia do esmalte; dentina
globular e camada granular de Tomes irregulares; auséncia de cemento celular; anodontia
parcial e localizagdo dentaria ectdpica e ndo erupcao dos dentes permanentes devido a

prolongada retencdo de dentes deciduos.

Estes pacientes sofrem de algumas complicacdes, onde estdo incluidos genua valga; pé
plano; otite média recorrente; apneia do sono e perda auditiva. Podem também ter
dificuldades na respiracéo; alteracdo dos seios recorrentes e ocorréncia de siringomielia
(Gulati et al., 2001); (Pereira et al., 2009); (Mohan et al., 2010); (Sandhu et al., 2014).

Chavvaetal., (2012) acrescentam que uma atraso mental pode acontecer em alguns casos.

Romeo et al., (2014) dizem mesmo que a taxa dos disturbios na audigédo incluem a perda
auditiva (38%) e otite média recorrente (62%). Devido a esta alta incidéncia, recomendam
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uma verificacdo de audicdo no nascimento e durante a primeira infancia para todas as
criangas com diagnostico de DCC. Dizem também que infegBes constantes do ouvido

médio podem causar perda de audicéo.

Muitos pacientes tém diminuicdo de acuidade auditiva como resultado do estreitamento
do canal auditivo externo (Verma et al., 2010); (Grover et al., 2011); (Roberts et al.,
2013); (Gomleksiz et al., 2014). Romeo et al., (2014) acrescentam que como 0 ouvido
externo, ouvido médio e a base do crénio originam a partir de qualquer centro de
ossificagdo endocondral ou intramembranoso, em pacientes com DCC eles normalmente

ndo se formam corretamente.

Chandramani et al., (2015) e Gupta et al., (2015) dizem que pacientes com DCC tém
mostrado sinais bioquimicos de hipofosfatasia incluindo diminuicdo dos niveis de

fosfatase alcalina sérica.

Apesar de todas estas anomalias, um paciente com DCC tém um quociente de inteligéncia

e de saude normal (Chelvan et al., 2009).

1. Craniofaciais

Sandhu et al., (2014) afirmam que a maioria das anormalidades craniofaciais comecam a

ser mais evidentes durante a adolescéncia.

Em pacientes com DCC ocorre um atraso na ossificagdo das suturas cranianas e as
fontanelas mantem-se abertas durante alguns periodos da sua vida, por vezes chegando
até a idade adulta (Serratine et al., 2007); (Alves et al., 2008); (Pereira et al., 2009).
Shankar et al., (2011) acrescentam que as suturas cranianas normalmente fecham com a

ajuda dos 0ssos suturais.

O atraso na ossificacdo das suturas cranianas e das fontanelas faz com que a pressao
intracraniana provoque a expansao da abobada craniana, o que leva a que o cranio fique

braquicéfalo, devido a uma proeminéncia dos ossos frontal (Fig. 1), parietal e occipital.
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(Verma et al., 2010); (Serratine et al., 2007); (Pereira et al., 2009); (Chavva et al., 2012);
(Kolokitha et al., 2013).

Mundlos (1999) afirma que em casos extremos, 0S 0Ss0s parietais podem néo estar

presentes no nascimento.

Figura 1 — Proeminéncia do osso frontal. Fonte: Chavva et al., (2012)

Shankar et al., (2011) e Roberts et al., (2013) acrescentam que a obstrucdo da fontanela
anterior pode produzir uma volumosa configuragdo, mas também pode produzir uma
depressao na linha média do osso frontal. Gomleksiz et al., (2014) e Romeo et al., (2014)
dizem que a protuberancia frontal ocorre devido a um atraso do encerramento da
fontanela anterior e da sutura metopica. Mundlos (1999) afirma que por vezes o
encerramento da fontanela anterior e das suturas sagitais ndo acontece em nenhum

momento.

A largura do cranio é maior do que o normal devido ao atraso do encerramento da sutura
e da fontanela da calota craniana, podendo esta em alguns casos até estar ausente
(Kolokitha et al., 2008).
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Em relacdo aos seios paranasais, estes sdo pequenos ou até mesmo ausentes, e quando
presentes sdo pouco desenvolvidos, levando a que a face destes pacientes seja curta
(Mundlos, 1999); (Serratine et al., 2007); (Kshar et al., 2010); (Grover et al., 2011).

O nariz destes pacientes normalmente é longo, a ponta do nariz larga e plana e onde pode
ocorrer hipertelorismo ocular (Daskalogiannakis et al., 2006); (Dalessandri et al. 2011);
(Gomleksiz et al., 2014); (Gupta et al., 2015).

Os 0ss0s suturais podem ser vistos nas radiografias, particularmente nas regies coronais
e lambdoides (Fig. 2); (McNamara et al 1998); (Chavva et al., 2012); (Roberts et al.,
2013). Estes 0ssos podem ser vistos devido ao padrdo anormal de ossificacdo (Verma et
al., 2010).

Figura 2 — Ossos suturais. Fonte: Roberts et al., (2013)
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Alves et al., (2008) e Kshar et al., (2010) afirmam que tanto 0s 0ssos zigomaticos, como

0S 0ss0s lacrimais podem estar subdesenvolvidos.

Tanaka et al., (2006) afirmam que é muitas vezes observado uma diminuig&o progressiva
da altura facial nestes pacientes. Afirma também que € raro observar estes casos em
pacientes mais jovens e que em pacientes mais velhos é normal. Lopez et al., (2004)
acrescenta que 0s mais velhos mostram sinais tipicos de DCC. Ja nos mais novos nédo se
observa, uma vez que estes mostram uma propor¢do e uma morfologia da mandibula

relativamente normal.

Esta alteracdo de um paciente jovem para um mais velho pode ser atribuida ao
crescimento horizontal pronunciado da mandibula que acontece devido ao né&o
crescimento vertical da maxila. Pode também ser uma causa para a ndo erupc¢ao dos dentes

permanentes (Golan et al., 2003).

A maxila pode ser subdesenvolvida e mais curta que o normal, enquanto que o
crescimento da mandibula é normal, o que leva a uma diminuicdo da altura da face e a
um relativo prognatismo mandibular (Daskalogiannakis et al., 2006); (Serratine et al.,
2007); (Junior et al., 2007); (Alves et al., 2008); (Suresh, 2009); (Kshar et al., 2010); (Noh
etal., 2013).

Golan et al., (2003) afirmam que todas as regides craniofaciais em pacientes com DCC

séo afetadas, embora algumas com maior ou menor grau.

2. Esqueléticas

Segundo Hemalatha et al., (2008) esta patologia acontece devido a uma desordem nos
tecidos conjuntivos. Acontece principalmente nas juncbes, causando um atraso na
ossificagdo dos 0ssos percursores e leva a que existam deficiéncias na ossificacdo ou até

mesmo falhas.

Urzal et al., (2011) e Chandramani et al., (2015) acrescentam que 0s principais 0Ss0s

afetados sdo a abdbada craniana, a clavicula, a maxila e os 0ssos nasal e lacrimal, mas de
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todos, 0 0sso mais afetado por portadores desta doenca é a clavicula. Justificam esta
afirmac&o dizendo que este € o primeiro a ossificar, na sexta semana de vida intrauterina
(Sharma et al., 1995); (McNamara et al., 1998); (Mehta et al., 2011); (Singh et al., 2014);
(Kulkarni et al., 2014).

A principal caracteristica desta doenca é a auséncia parcial de uma ou ambas as claviculas,
ou até mesmo auséncia total destas, sendo que é mais raro, acontecendo em apenas 10%.
Geralmente é bilateral, mas quando acontece unilateralmente o lado direito costuma ser
0 mais afetado (Hemalatha et al., 2008); (Suresh, 2009); (Karaguzel et al., 2010); (Kshar
et al., 2010); (Grover et al., 2011); (Singh et al., 2014); (Chandramani et al., 2015),
embora ja foram relatados casos em que a clavicula estava normal (Chopra et al., 2012).

A porgdo médio-clavicular normalmente est4 ausente devido a uma falha de coalescéncia
dos dois centros de ossificacdo primarios da clavicula. Devido a auséncia das claviculas
0s musculos que sdo provenientes a partir delas também ndo se desenvolvem
corretamente (Hemalatha et al., 2008); (Suresh, 2009); (Kshar et al., 2010). J& Haque et
al., (2008) acrescentam que hipoplasia da extremidade acromial é comum.

McNamara et al., (1998) e Singh et al., (2004) afirmam que com a displasia dos musculos

provenientes da clavicula, o pescoco pode ficar com uma aparéncia alongada.

Dependendo do grau de hipoplasia clavicular, a aparéncia pode variar de uma covinha na
pele para uma grande inclinacdo (Mundlos 2015). Ja outros conseguem movimentar 0s
ombros para a frente, até a linha média do corpo, sem nenhum desconforto (Fig. 3).
Alguns até conseguem tocar com um ombro no outro (Gulati et al., 2001); (Serratine et
al., 2007); (Suresh, 2009); (Pereira et al., 2009); (Kolokitha et al., 2013), sendo a sua
funcdo raramente afetada (Junior et al., 2007).

Devido a auséncia da clavicula, a caixa toracica fica com uma forma cénica podendo
provocar desconforto respiratério, principalmente em recém-nascidos (Mundlos 1999);
(Suresh, 2009); (Dixit et al., 2010).
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Pereira et al., (2009) acrescentam que as costelas podem apresentar alteracdes de forma e
posicédo, devido ao atraso da ossificacdo do esterno e das veértebras. Verma et al., (2010)
dizem mesmo que as costelas sdo curtas e tem forma obliqua. Chavva et al., (2012) e
Gupta et al., (2015) dizem que anormalidades no ndmero de costelas ou até mesmo
auséncia destas ndo sdo incomuns. Esta forma conica persiste durante toda a vida adulta
(Suresh 2009); (Dixit et al., 2010).

Figura 3 — Demostracao de um portador de DCC a juntar os ombros devido a falta das
claviculas. Fonte: Sekerci et al., (2013)

O atraso no encerramento da sinfise pubiana também é uma das caracteristicas desta
doenca. Faz com que a pélvis tenha um didmetro reduzido e leva a que 35% das mulheres
afetadas tenham de efetuar cesarianas (Butterworth 1999); (Gulati et al., 2001); (Junior et
al., 2007); (Suresh, 2009); (Pereiraet al., 2009); (Chavvacet al., 2012). Mehtaet al., (2011)
acrescenta que a escapula pode ser pequena e com a pélvis subdesenvolvida pode produzir

uma bacia pequena.
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Pacientes com esta doenca tém uma estatura normal & nascenca, mas entre os 4 e 0s 8
anos tem tendéncia a ndo crescer normalmente, levando a uma estatura final mais baixa
do que o normal. Estes pacientes sdo ligeiramente desproporcionais com membros curtos
em comparacdo ao tronco, mais evidente nos membros superiores do que inferiores
(Mundlos 1999); (Haque et al., 2008); (Kolokitha et al., 2008); (Singh et al., 2014).

Em relacédo a altura esta é reduzida em ambos os géneros (Junior et al., 2012); (Dixit et
al., 2010), casos de nanismo s&o frequentes e deve-se ao ndo crescimento dos 0ssos longos
(Serratine et al., 2007); (Junior et al., 2012).

Pacientes com DCC ocasionalmente podem ser acompanhados por escoliose vertebral
(Gulati et al., 2001); (Chelvan et al., 2009); (Dalessandri el a., 2011), podendo ela ser
diagnosticada numa idade jovem e continuar a progredir ap6s a maturacdo do esqueleto
(Mohan et al., 2010).

As maos também podem ter algumas anormalidades, sendo estas braquidactilia, dedos
afilados, polegares largos e curtos (Gulati et al., 2001); (Kolokitha et al., 2008); (Verma
et al., 2010); (Dixit et al., 2010); (Grover et al., 2011); (Chavva et al., 2012); (Kolokitha
et al., 2013); (Gomleksiz et al., 2014).

Uma anormalidade relativamente comum € a presenca de ambas as epifises proximais e
distais nos segundos metacarpos e metatarsos que conduzem ao crescimento excessivos
(Fig. 4). Todos os outros 0ssos das maos e dos peés, especialmente as falanges distais e
médias do segundo e quinto dedo sdo invulgarmente curtas e as unhas por vezes também
sdo hipopléasicas (Mundlos 1999); (Golan et al., 2003).

As criangas com idade inferior a 5 anos mostram um atraso motor leve, com o aumento
da ocorréncia de ortopedia relacionados com complicagdes com a idade. Pé plano (pé
chato) em 57%, Genua valgum (deformidades no joelho) em 28% e luxacgdo do cotovelo

e do ombro sdo alguns exemplos (Mohan et al., 2010); (Sandhu et al., 2014).
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Pamuk et al., (2007) dizem que foi relatado que pacientes com DCC desenvolvem
osteopenia grave e multiplas fraturas. Dizem também que a osteoporose se pode
desenvolver em alguns casos e que, nestes pacientes, comeca numa idade precoce
(Sandhu et al., 2014).

Figura 4 — Radiografia da mao onde mostra hipoplasia da falange distal. Fonte:
(Mundlos 1999).

3. Orais
Em pacientes com DCC acontece um atraso ou até mesmo alteracéo na erupcao dos dentes

permanentes, devido & retencdo de dentes deciduos ou devido a presenca de multiplos

dentes supranumerarios (Suresh, 2009).
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Park et al., (2013) acrescentam que uma das explicacdes para a ndo erupcao quer dos
dentes permanentes, quer dos supranumerdarios é a falta de cemento celular na regido
apical dos dentes impactados. Butterworth (1999) e Junior et al., (2007) afirmam que esta
ndo erupcdo dos dentes permanentes leva a uma série de problemas, entre eles a
permanéncia de dentes deciduos gastos e ndo estéticos, a diminui¢do da dimensao vertical
de oclus&o e os espagos no arco dentario provenientes da esfoliacdo dos dentes deciduos.
Serratine et al., (2007) acrescentam que os molares permanentes geralmente erupcionam

nas suas posi¢es normais, mas esta erupcdo acontece mais tarde.

Orhan et al., (2006) afirmam que dentes supranumerarios podem ser definidos como
qualquer dente que esteja em boca sem ser os 20 dentes deciduos e os 32 dentes
permanentes. Estes podem acontecer maltiplos ou néo, unilateral ou bilaterais e numa ou

nas duas maxilas.

Sharma et al., (2012) acrescentam que os pacientes do género masculino sdo afetados
duas vezes mais que do género feminino. Afirmam também que 90% a 98% ocorrem na
maxila com uma determinada predilecao pela pré-maxila. VVarios dentes supranumerarios
é algo raro de acontecer e geralmente estdo associados com Fenda Labio Palatina,
Displasia Cleidocraniana, Sindrome de Gardner, entre outros. Estes dentes podem ser
classificados de acordo com a sua forma e de acordo com a sua localizagéo.
Roberts et al., (2013) afirmam que na regido anterior se aparecerem entre 0s incisivos
superiores, eles sdo denominados mesiodens (Fig. 5), e representam 45% a 68% de todos

0s dentes supranumerarios.

Em relacdo aos dentes supranumerarios em pacientes com DCC aparecem em ambos 0s
maxilares, mas principalmente na mandibula. A incidéncia de molares supranumerarios
€ mais baixa que a incidéncia de supranumerarios anteriores ou pré-molares (Fig 6)
(Tanaka et al., 2006); (Serratine et al., 2007); (Kolokitha et al., 2008); (Mohan et al.,
2010); (Verma et al., 2010); (Grover et al., 2011); (Sekerci et al., 2013); (Singh et al.,
2014).
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Figura 6 — Mdltiplos dentes supranumerarios, principalmente na zona dos pré-molares,
mas também na zona anterior. Fonte: Sekerci et al., (2013)
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Para Bechtold et al., (2014) o nimero de dentes supranumerarios nestes pacientes vai de
1a 12, mas esse nimero pode ser muito maior. Ja Chopra et al., (2012) dizem mesmo que
as vezes com o0s dentes supranumerarios consegue-se fazer uma terceira denticdo, e que
em alguns casos podem chegar aos 30 dentes. Pekiner et al., (2012) afirmam que ja foram

relatados casos de 63 dentes inclusos.

Estes dentes supranumerarios devem ser diagnosticados o mais cedo possivel com o
intuito de serem extraidos, uma vez que vao impedir a erup¢do normal dos dentes

permanentes (Chelvan et al., 2009); (Nagarathna et al., 2012).

Ja Gulati et al., (2001) afirmam que alguns autores acreditam que a extragdo dos dentes
deciduos nédo parece acelerar a erup¢éo dos dentes permanentes e que caso se queira fazer
a extracdo destes também € dificil por causa de uma malformacdo das suas raizes.
Afirmam também que outros autores acreditam que a extragdo dos dentes

supranumerarios em conjunto com exposicao cirdrgica dos dentes inclusos é (til.

Multiplos dentes supranumerérios podem levar a um apinhamento dentério e
consequentemente causar ma oclusdo. Podem comprometer as articulagdes, a mastigacédo
e a estética. A denticdo envolvida tanto pode ser a decidua como a permanente (Suresh
2009); (Nagarathna et al., 2012); (Roberts et al., 2013).

A presenca deste dentes também pode levar a displasias morfoldgicas das coroas e das
raizes dos dentes permanentes, uma vez que ficam com pouco espaco para se desenvolver
de maneira correta (Kolokitha et al., 2008); (Kshar et al., 2010).

O apinhamento dos dentes supranumerarios também pode forcar os dentes permanentes
a se deslocarem para uma posicao ectdpica, no entanto, acredita-se que a reabsorcédo 6ssea
diminuida tem um papel mais contributivo para essa ndo erupcdo (Butterworth 1999);
(Daskalogiannakis et al., 2006); (Haque et al., 2008); (Dalessandri et al., 2011).

A presenca de dentes supranumerarios pode ser justificada pela reabsorcdo da lamina

dentaria, que acontece apds a mineralizacdo das coroas dos dentes permanentes.
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Considera-se que a lamina dentaria dos dentes deciduos e dos permanentes seja normal,
mas caso ndo se completem, podem entéo formar este tipo de dentes (Kshar et al., 2010);
(Grover et al., 2011); (Chavva et al., 2012).

A presenca de dentes inclusos também é comum nestes pacientes. As causas que Sdo
atribuidas normalmente sdo a alteracdo da reabsorcdo Ossea, a auséncia de cemento
celular ou falta de unido entre o foliculo dentério e mucosa devido a atuacdo do tecido
fibroso interposto como uma barreira para a erupcéo (Verma et al., 2010); (Reddy 2011);
(Singh et al., 2014).

A anquilose nos dentes deciduos € um indicativo de que a reabsorcéo do dente parou e 0
novo osso que foi formado é muito denso (Grover et al., 2011). Sekerci el al., (2013)
acrescentam que quando os dentes deciduos ficam retidos existe uma falta de potencial
de erupcdo, uma falta de cemento celular nas raizes dos permanentes, um atraso na

mineralizacéo dos dentes e uma falha de reabsorcao da cripta 0ssea.

Serratine et al., (2007) acrescentam que os dentes deciduos erupcionam normalmente, se
ndo forem removidos, perdidos por carie ou por doenca periodontal, e apesar de presenca
dos gérmenes dos dentes permanentes, eles mantém-se nas arcadas dentarias durante

muito tempo, algumas vezes até idades adultas.

Shankar et al., (2011) afirmam que foi descoberto que os dentes permanentes tém
potencial eruptivo e que com o tempo correto para procedimentos cirdrgicos e

reposicionamento ortoddntico os resultados funcionais sdo excelentes.

A dentina das raizes € normalmente coberta por cemento acelular, mas as vezes ao redor
do &pice ela fica incompleta. Na metade apical das raizes, por cima do cemento acelular,
existem camadas de cemento celular, que vao aumentando de espessura com a idade.
Reparou-se que em pacientes com DCC, tanto as raizes de dentes erupcionados como nos
ndo erupcionados, existe uma quantidade inferior de cemento celular ou até mesmo a falta
dele (Daskalogiannakis et al., 2006); (Alves et al., 2008); (Mohan et al., 2010); (Kshar et
al., 2010); (Grover et al., 2011); (Urzal et al., 2011); (Counts et al., 2011); (Nagarathna
etal., 2012); (Park et al., 2013).
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Kshar et al., (2010) afirmam que em alguns casos a formacéo de criptas em torno de

dentes retidos também é evidente.

Os primeiros molares e os incisivos inferiores erupcionam normalmente. A erupgéo
retardada dos incisivos centrais superiores € geralmente a causa para a procura de
tratamento (Kolokitha et al., 2008).

Kolokitha et al., (2013) afirmam que a denticdo decidua desenvolve-se normalmente,
enquanto a denticdo permanente esta gravemente alterada. Shankar et al., (2011) e Sekerci
et al., (2013) acrescentam que as alteracdes dentarias mais consistentes em pessoas com
DCC séo a presenca de denticdo mista, sendo que neste caso a presenca do segundo molar
permanente com a denticdo decidua ao mesmo tempo que existe um espago entre 0S

incisivos inferiores (80%) e germes dentarios supranumerarios (70%).

Counts et al., (2001) afirmam que mesmo em regides onde ndo existam dentes

supranumerarios, a erupcdo dos dentes permanentes pode também estar atrasada.

Estes pacientes costumam ter dentes com hipoplasia de esmalte (Junior et al., 2007);
(Roberts et al., 2013). Apresentam palato alto, estreito e profundo e com alta prevaléncia
de fenda labio palatina (Junior et al., 2007); (Pereira et al., 2009); (Kshar et al., 2010);
(Dalessandri et al., 2011); (Kolokitha et al., 2013). Um atraso na unido da sinfise

mandibular é comum (Junior et al., 2007); (Alves et al., 2008).

Lépez et al., (2004) acrescentam que quistos, alteracdo dos tecidos duros e uma alta
propensdo de céries, também foram encontrados em alguns casos, apesar de acontecer

com baixa regularidade.

Constatou-se que em pacientes com DCC, a espessura do musculo masséter € reduzida e
que a causa mais provavel é a descontinuidade do arco zigomatico. Constou tambem que
DCC é uma displasia esquelética, e que alteracbes musculares podem ser um efeito

secundario (Chelvan et al., 2009).
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3. Diagnostico

Normalmente o médico dentista € um dos primeiros profissionais a ser procurado por um
portador de DCC, uma vez que 0 atraso na erupgdo e/ou auséncia dos dentes permanentes
causam angustia (Bhargava et al., 2015). Serratine et al., (2007) acrescentam gue mesmo
com o diagnéstico feito, 0 médico dentista nestes casos deve estar atento, porque mesmo
fazendo as extracdes dos dentes deciduos retidos, a erupcao dos dentes permanentes nao

vai acelerar, podendo causar mais problemas ao paciente.

Os sinais extra orais de DCC raramente sdo manifestados na primeira infancia e o
diagnostico geralmente so é feito durante a adolescéncia, quando o momento ideal para o
inicio do tratamento é frequentemente perdido na maioria dos pacientes. Como
consequéncia, os doentes apresentam muitos mais desafios para os médicos (Zhang et al.,
2015).

Como esta doenca € rara, a consulta médica estd normalmente associada ao fenémeno

“um paciente um doutor”, onde o clinico tem de consultar casos sobre a doenga (Golan et

al., 2003).

Porcincula et al., (2013) realcam que o clinico durante a anamnese deve investigar 0s
antecedentes familiares devido ao alto risco de ocorréncia. Reddy et al., (2012) dizem que

ter especial atencdo no exame fisico durante o diagndstico é de extrema importancia.

Clinicamente o diagnostico pode ser feito a nascenca pela palpacgdo das alteracdes dsseas
da abdbada craniana e da clavicula (Pereira et al., 2009), mas também pode sé ser feito
mais tarde, quando as fontanelas anteriores e suturas ndo estejam fechadas ou a baixa
estatura provoque preocupacdo aos pais (Dixit et al., 2010); (Chopra et al., 2012);
(Chandramani et al., 2015).

Urzal et al., (2011) dizem que o diagnostico pode ser efetuado numa fase intrauterina
através do ultrassom. Ja Kulkarni et al., (2014) afirmam mesmo que esse diagndstico s
pode ser feito a partir dos 14 semanas de gestacdo. Callea et al., (2014) afirmam que um

diagnostico pré-natal esta disponivel em caso de gravidez de alto risco ou se as mutacgdes
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da doencga ja forem conhecidas, quer por analise genética molecular ou por ultrassom.
Golan et al., (2003) dizem que uma radiografia de um recém-nascido pode demonstrar
uma ossificacdo deficiente ou ausente dos 0ssos parietais.

O diagnostico completo desta doenca passa por um exame clinico, onde é caracteristico
maultiplos dentes supranumerarios, hipermobilidade dos ombros provocadas pela auséncia
total ou parcial das claviculas e suturas sagitais e fontanelas abertas, e por um exame
radioldgico (Suresh 2009); (Bhargava et al., 2015).

Os exames radiologicos necessarios para o diagnostico sao radiografias do cranio, do
torax e a radiografia panoramica, mas o diagnostico apenas pode ser conclusivo através
de uma andlise genética molecular (Lopez et al., 2004); (Pamuk et al., 2007); (Kolokitha
et al., 2013); (Singh et al., 2014); (Chandramani et al., 2015).

Segundo Kolokitha et al, (2008) a presenca de espaco entre os incisivos mandibulares
permanentes e a erupcao dos segundos molares permanentes enquanto o resto dos dentes

ainda sdo temporarios pode ajudar a diagnosticar a doenga.

Um diagndstico precoce da DCC é crucial para iniciar um plano de tratamento apropriado
podendo oferecer uma melhor qualidade de vida ao paciente (Daskalogiannakis et al.,
2006); (Alves et al., 2008); (Kolokitha et al, 2013); (Kulkarni et al., 2014); (Sandhu et al.,
2014).

Mohan et al., (2010) e Pekiner et al., (2012) afirmam que uma radiografia panoramica
evidencia varias caracteristicas como ramo ascendente estreito, processo coronoide fino
e pontiagudo, arco zigomatico fino, seios maxilares pequenos e ausentes, dentes
supranumerarios principalmente na zona dos pré-molares e um aumento de 0sso alveolar

a volta dos dentes inclusos.

Em casos em que o paciente tenha muitos dentes supranumerdarios, a radiografia
panordmica ndo nos mostra muitos detalhes da localizagdo exata destes. Nestes casos a

utilizacdo do Multi-Slice Tomografia Computorizada (MSCT) tridimensional oferece
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mais informacdes referentes a anatomia de cada dente, as estruturas anatémicas
adjacentes e a relacdo espacial entre os dentes adjacentes (Dalessandri et al., 2011).

Gupta et al., (2015) dizem o n&o fornecer uma avaliacdo precisa da proximidade dos
dentes inclusos com estruturas vitais como o canal do nervo alveolar inferior ou assoalho
do seio maxilar sdo desvantagens para a utilizacdo de radiografias panoramicas para

planear um tratamento em DCC.

Atraveés de uma radiografia do cranio pode-se obter uma determinacdo quantitativa e uma
avaliacdo qualitativa das estruturas cranianas faciais em relacdo ao crescimento e
desenvolvimento de 0ssos e suturas. Consegue-se, também observar centros de
ossificacdo secundaria dentro das suturas (Kolokitha et al., 2008). Esta radiografia pode
mostrar braquicefalia, fontanelas anteriores abertas (Fig. 7), maltiplos o0ssos suturais,

suturas do cranio abertas, 0ssos esfenoides pequenos entre outros (Mohan et al., 2010).

Para Dixit et al., (2010) uma radiografia da pélvis pode mostrar um atraso na ossificacao
da sinfise pubica, hipoplasia das asas iliacas, um aumento das articula¢fes sacroiliacas,

um grande colo do fémur, entre outros.

Figura 7 — Fontanela anterior aberta. Fonte: Pamuk et al., (2007)
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Dixit et al., (2010) afirmam que uma radiografia das méos e dos pés também ajudam na
obtencdo do diagnostico desta doenca (Fig. 8)
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Figura 8 — Radiografia das maos e pés, mostra dedos pequenos de uma filha (A e B) e
da sua mae (C e D). Fonte: Wang et al., (2013)

Tanaka et al., (2006) dizem que s6 a radiografia do térax é que pode confirmar se existe
auséncia parcial ou total de claviculas (Fig. 9) e Mohan et al., (2010) acrescentam que

nestas radiografias se pode observar costelas obliquas e torax estreito.

Figura 9 — Hipoplasia Clavicular. Fonte: Roberts et al., (2013)
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A utilizacdo do MSCT é atil para tratamentos ortoddnticos uma vez que da certezas dos
dentes que sdo supranumerarios, se estes tém alguma malformacdo, da a posicao exata
dos dentes impactados em relacdo as raizes dos dentes erupcionados e a posicéo de cada
dente dentro do o0sso alveolar e perto de alguns vasos importantes. A utilizagdo deste tipo
de radiografias so € utilizada em casos mais complexos uma vez que a dose de radiacdo

é elevada (Dalessandri et al., 2011).

A Tomografia Computorizada 3D é o mais recente avanco na imagiologia maxilo-facial
e fornece uma imagem tridimensional da denti¢do, garantindo uma melhor localizagéo

anatomica de dentes supranumerarios e inclusos (Park et al., 2013).

A utilizacdo de Tomografia Computorizada 3D em pacientes com DCC é benéfica,
porque delimita claramente a fontanela aberta (Fig. 10), enquanto que numa radiografia
anteroposterior a fontanela aberta € sobreposta sobre 0 0sso occipital (Mohan et al., 2010);
(Chandramani et al., 2015). Gupta et al., (2015) dizem que fornece mais informacdes do
que as radiografias convencionais para localizar dentes inclusos, reabsorcao radicular,

fissura do labio e do palato, e nas avaliacdes dos terceiros molares.

Em casos de extracdo de multiplos dentes resultando em areas desdentadas, a Tomografia
Computorizada 3D pode ajudar também no planeamento de implantes e reabilitagdo do
paciente (Gupta et al., 2015).

A Tomografia Computorizada 3D fornece também uma avaliacdo exata da altura do 0sso
alveolar e ajuda na analise do tamanho, forma e diferencas volumétricas em estruturas
bilaterais bem como alteragdes de crescimento em 3D. Melhor visualizagdo de todas as
faces das raizes é uma vantagem, e permite mais facilmente a confirmacdo da presenca
ou auséncia de reabsorcao radicular. A morfologia também como dilaceracGes, nimero
de canais e morfologia do canal, podendo entdo ajudar num eventual tratamento
endododntico (Gupta et al., 2015).
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Figura 10 — Tomografia Computorizada 3D, mostra a fontanela aberta e multiplos 0ssos
suturais. Fonte: Mohan et al., (2012)

Bechtold et al., (2014) acrescentam que a Tomografia Computorizada 3D tem enormes
beneficios para o diagnostico e € um bom indicador para um tratamento com sucesso.
Lopez et al., (2004) acrescentam que ao saber a posicdo correta dos dentes
supranumerarios, vai ser importante para a extracdo destes e para planear um tratamento

ortododntico que vai fornecer uma boa ocluséo aos dentes inclusos.

Para se fazer um diagndstico definitivo da DCC deve-se fazer uma andlise genética
molecular do paciente. Além de ajudar no diagnostico, permite identificar o gene
responsavel pela doenga e é uma mais-valia para confirmar a doenga quando esta esta
sobre suspeita (Golan et al., 2003); (Kolokitha et al., 2013); (Chandramani et al., 2015).
Chelvan et al.,, (2009) acrescentam que a analise genética molecular se tornou

indispensavel para a detecdo precoce da doenca.
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Em casos confirmados desta doenca, aconselhamento genético para planeamento familiar
deve ser dado aos pacientes (Chelvan et al., 2009); (Chavva et al., 2012); (Kolokitha et
al., 2013); (Chandramani et al., 2015).

A osteoporose pode ser detetada caso na avaliacdo da densidade 0ssea seja utilizada raios-
X de dupla absorc¢do. Depois medidas preventivas como célcio ou vitamina D podem ser

dadas ao paciente (Sandhu et al., 2014).

No diagnostico diferencial deste disturbio estdo incluidas Displasia Ectodérmica
Anidrética; Hipoplasia Dérmica Focal; Sindrome do Apert; Pycnodysostosis; Disostose
Craniofacial; Pseudoartrose entre outros (Tanaka et al., 2006); (Mohan et al., (2010);
(Sekerci et al., 2013); (Chandramani et al., 2015); (Bhargava et al., 2015).

Na Displasia Ectodérmica Anidrética ou Sindrome de Christ-Siemens-Touraine é

caracteristico hipoidrose (diminuicdo da transpiracdo); anomalias dentarias, hipotricose
(reducéo de pilosidade no couro cabeludo e corpo) e onicodistrofia (processos patoldgicos
nas unhas) (Mohan et al., (2010); (Chandramani et al., 2015).

A Hipoplasia Dérmica Focal ou Sindrome de Goltz esta caracterizada por atrofia da pele,

relativa auséncia focal da derma, maultiplos papilomas da mucosa, anormalidades nas

extremidades e pigmentacdo as riscas (Mohan et al., (2010); (Chandramani et al., 2015).

A Sindrome do Apert é caracterizada por Craniostenose (anomalia decorretente da fusao

prematura das suturas cranianas), anormalidades craniofaciais e sindactilia das maos e
dos pés (unido visivel de dois ou mais dedos) (Mohan et al., (2010); (Chandramani et al.,
2015).

Na Pycnodysostosis apresenta ma formacdo dos 0ssos, atraso no encerramento das

suturas, anadontia, osteosclerose (aumento da espessura do cortex 0sseo), acrostedlise
(reabsorcédo das falanges) e atraso na erupgdo dos dentes permanentes. SO a juncdo de
osteosclerose e 0 atraso na erupcdo dos dentes permanentes ja da para distinguir este
distarbio de DCC (Tanaka et al., 2006); (Mohan et al., (2010); (Sekerci et al., 2013);
(Chandramani et al., 2015); (Bhargava et al., 2015).
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A Disostose Craniofacial é caracterizada principalmente com a juncdo de craniostenose

com outras anomalias (Mohan et al., (2010); (Chandramani et al., 2015).

A Pseudoartrose é caracterizada pela auséncia de uma s clavicula e que geralmente é a
direita (Tanaka et al., 2006); (Bhargava et al., 2015).
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IV - Progndstico

Estes pacientes por vezes tem problemas psicologicos associados com a “face anormal”,
mas apesar disso tem inteligéncia normal, bom progndstico e uma expectativa de vida
normal (Sharma et al., 1995) (Gulati et al., 2001).

Lopez et al., (2004) afirmam que a presenca de dentes supranumerarios e a baixa estatura
em pacientes com DCC pode ter importantes implicacbes no progndéstico e no seu

tratamento.

Para Daskalogiannakis et al., (2006) e Romeo et al., (2014) o tratamento iniciado
precocemente tem melhor progndstico, mas deve-se informar quer os pacientes quer 0s
seus pais de que a duracdo deste pode ser prolongada e que existe uma grande
imprevisibilidade na erupgéo dos dentes restantes, podendo fazer com que o plano de

tratamento seja alterado, especialmente em casos mais graves.

Jensen and Kreiborg (1992) cit. in Tanaka et al., (2006) concluiram que a combinacdo do
tratamento protético e cirtrgico pode ndo ter um bom prognostico, porque pode nao
ocorrer a erupcdo dos dentes permanentes. Afirmam ainda que este depende da

quantidade de dentes supranumerarios e o tempo em gue o tratamento é iniciado.

Kolokitha et al., (2008) afirmam que o prognéstico de um procedimento cirdrgico e 0s
problemas de uma restauracdo protética convencional fazem com que este tratamento ndo
seja favoravel. Isto aconteceu, porque a mudanca de prétese e o retirar ou acrescentar
dentes na prétese era comum, e levaram a que se comegasse a fazer tratamentos

combinados de procedimentos cirdrgicos e ortodonticos.

Butterworth (1999) afirma que a combinacgéo de um tratamento cirdrgico e um tratamento
ortodontico deve ser vista como a solugdo mais promissora uma vez que nos da um
prognoéstico de longo prazo. Afirma ainda que outros dois tipos de tratamentos, a
utilizacdo de préteses com ou sem extracdo dos dentes inclusos e a extracdo dos dentes
inclusos e em seguida fazer autotransplante ou reposicdo cirurgica dos dentes

permanentes, 0 seu prognostico ndo é de longo prazo.
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V - Tratamento

Planear um tratamento para pacientes com DCC é complicado e levantam-se muitas
questdes. Com que idade se deve intervir? O que fazer com os dentes supranumerarios?
Remover cirurgicamente ou deixa-los e sO intervir se ocorrer alguma alteracao
patoldgica? Se optar por fazer a cirurgia, remover todos os dentes ou apenas alguns? Em
uma ou mais etapas? E os dentes deciduos inclusos? Deixa-los até erupcionarem
normalmente ou remove-los com a finalidade de obter os seus sucessores permanentes?
(Butterworth 1999)

Apesar das inimeras deficiéncias 6sseas, 0s pacientes com DCC procuram tratamento na
maioria das vezes por causa de problemas dentarios, assim como para obter uma melhoria
a nivel da oclusédo e também um resultado estético, principalmente dentario, mas também
facial (Kolokitha et al., 2008); (Kolokitha et al., 2013); (Roberts et al., 2013); (Singh et
al., 2014).

Noh et al., (2014) dizem que o tratamento de um paciente com DCC deve ter como
objetivo melhorar o seu bem-estar a nivel psicoldgico e a sua autoestima. Sharma et al.,
(1995) acrescentam que a baixa estatura, a perda de audi¢do, as complica¢cbes durante o
nascimento e a deslocacdo de articulagcGes também sdo alguns motivos para a procura de

ajuda médica.

O conhecimento da patogénese, as caracteristicas clinicas e dos métodos de diagndstico
de DCC vai ajudar os clinicos a fazer o tratamento apropriado para melhorar a funcédo e a
estética (Nagarathna et al., 2012); (Kolokitha et al., 2013); (Kulkarni et al., 2014).
Butterworth (1999) afirma que DCC é uma doenca que é dificil de tratar e bons resultados

sao dificeis de obter.

Um plano de tratamento apropriado depende de alguns fatores, entre eles a idade
cronoldgica e dentérias dos pacientes (Daskalogiannakis et al., 2006); (Kshar et al., 2010);
(Chopraet al., 2012); (Singh et al., 2014); (Zhang et al., 2015). Para Romeo et al., (2014)
estes muitas vezes ndo coincidem em pacientes com DCC, devido a sequéncia alterada

de erupcéo dentaria.
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Neste plano a duracdo esperada do tratamento deve ser dita ao paciente e a atitude do
paciente em direcdo ao tratamento sdo consideracfes importantes (Daskalogiannakis et
al., 2006); (Roberts et al., 2013).

O sucesso de um tratamento de pacientes com DCC requer um trabalho em equipa, quer
dos especialistas de vérias areas (como por exemplo odontopediatria, prostodontia,
ortodontia, cirurgia maxilo-facial), quer de um paciente colaborador e da ajuda dos seus
familiares. Cada um destes profissionais vao ter o seu papel importante onde podem
contribuir para um bom resultado do tratamento (Kolokitha et al., 2008); (Kshar et al.,
2010); (Chavva et al., 2012); (Kolokitha et al., 2013); (Roberts et al., 2013); (Singh et al.,
2014).

Callea et al., (2014) acrescentam ainda que o odontopediatria deve monitorizar a erupgéo
correta e 0 alinhamento dos dentes permanentes, uma vez que 94% dos pacientes afetados

tém anomalias dentérias e de cronologia de erupcao e alguns tém defeitos no palato.

Daskalogiannakis et al., (2006) e Pekiner et al., (2012) afirmam que ndo aceitar o plano

de tratamento era comum de acontecer no passado.

Inicialmente alguns médicos dentistas tratavam o0s pacientes com DCC usando
restauracdes protéticas convencionais. Sabendo que estes tém muitos dentes inclusos e
que podem criar quistos ou defeitos 6sseos, entdo fazia-se extracdo de todos estes dentes,
e em seguida fazia-se uma reabilitacdo protética, parcial ou em casos mais extremos, total
(Daskalogiannakis et al., 2006); (Kolokitha et al., 2008); (Pekiner et al., 2012).

Muitos autores consideram que esta abordagem € muito invasiva, uma vez que este tipo
de pacientes ja sofre de uma grande deficiéncia no osso alveolar. Neste caso usariam uma
abordagem mais conservadora, colocando entdo préteses parciais com boa estabilidade e
boa retencdo. A presenca dos dentes inclusos vai inibir a reabsorcao 0ssea e so se realiza
a extracédo destes caso provoquem algum problema no futuro (Daskalogiannakis et al.,
2006); (Kolokitha et al., 2008); (Pekiner et al., 2012). Singh et al., (2014) dizem que um
problema para estes tratamentos € que a retencao da protese pode ficar comprometida por

causa da hipoplasia alveolar.
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Problemas estéticos e funcionais podem ser causados por anomalias na erupcdo dos
dentes, principalmente dos anteriores. Se um dente incluso for removido, vai existir perda
de osso alveolar e depois da cicatrizagdo este vai ficar fino e deficiente. Para proteger
estes casos, 0 tratamento ortodéntico foi escolhido para facilitar a erupcdo dos dentes.
Este tipo de tratamento, tracdo ortoddntica dos dentes inclusos, deve ser sempre
considerado em pacientes jovens uma vez que leva a resultados favoraveis numa
perspetiva estética, oclusal e até periodontal (Hemalatha et al., 2008); (Reddy 2011).
Zhang et al., (2015) acrescenta que guanto mais cedo a tracdo ortodéntica for feita, vai
reduzir a extensdo da intervencdo cirdrgica e 0 momento da intervencdo parece ser de

extrema importancia para um resultado bem-sucedido.

Os tratamentos ortodénticos e cirtrgicos mais populares sdo o Toronto-Melbourne,
Jerusalem, Belfast-Hamburgh e Bronx (Roberts et al., 2013); (Sekerci et al., 2013).

Toronto-Melbourne acontece sobre anestesia geral e as extragdes sdo feitas em consultas

separadas, em primeiro lugar os dentes deciduos anteriores, em seguida os dentes
deciduos posteriores e por ultimo os dentes supranumerarios (Roberts et al., 2013);
(Sekerci et al., 2013).

Jerusalém acontecem no minimo duas intervencBes cirdrgicas, dependendo do
desenvolvimento das raizes dos dentes permanentes. Na primeira intervencao, os dentes
deciduos anteriores e 0s dentes supranumerarios sao todos extraidos. Nesta mesma
intervencdo os dentes permanentes anteriores sdo expostos e sdo colocados braquetes e
elasticos. Os retalhos cirargicos sdo fechados. Na segunda intervencdo os dentes deciduos
restantes sao extraidos, os caninos e pré-molares permanentes inclusos sdo expostos e 0s
tratamentos ortodonticos necessarios sdo efetuados. Os retalhos cirirgicos também sao
fechados (Roberts et al., 2013); (Sekerci et al., 2013).

Bechtold et al., (2014) afirmam que neste conceito tém a particularidade de ganhar a
confianga e motivagao do paciente uma vez que oferece resultados de um tratamento bem-
sucedido usando uma abordagem de passo a passo. Zhang et al., (2015) dizem que este

tipo de abordagem tém como desvantagem a longa duragdo do tratamento, em que é
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necessario varios procedimentos cirdrgicos e também uma excelente cooperacéo por parte

do paciente.

Belfast-Hamburg ¢ utilizada uma Unica intervencdo cirdrgica e acontece sob anestesia

geral, onde se vai efetuar a extracdo de todos os dentes deciduos gque estejam em boca e
todos os dentes supranumerarios. Os dentes inclusos permanentes sdo expostos e os locais
cirargicos séo deixados para cicatrizar. Depois de estarem completamente cicatrizados, é
colocado um aparelho ortodontico em todos os dentes completamente erupcionados e nos
parcialmente erupcionados, sendo que nestes serve para forcar a sua erupcao (Roberts et
al., 2013); (Sekerci et al., 2013).

A vantagem deste tipo de procedimentos é que com Belfast-Hamburg o paciente sé é
submetido a uma intervencdo cirurgica e sob anestesia geral (Roberts et al., 2013);
(Sekerci et al., 2013).

Bronx, sdo realizadas duas, no maximo trés intervencdes cirirgicas. Na primeira
intervencdo cirurgica que também acontece sob anestesia geral, os dentes deciduos e 0s
dentes supranumerarios sdo todos extraidos e os retalhos cirargicos séo fechados. No fim
desta intervencdo coloca-se uma sobredentadura parcial para proteger a estética e a fungéo
dos pacientes. Este tratamento inicia-se dependendo do desenvolvimento das raizes dos
dentes permanentes, mas também no Toronto-Melbourne e Jerusalém adotam o mesmo
procedimento. Se for necessario, faz-se uma intervencdo cirurgica para expor os dentes
inclusos e colocar braquetes ortoddnticos nos molares que estdo completamente
erupcionados. Depois da erup¢do normal dos dentes permanentes e com um apoio
posterior suficiente, um tratamento ortoddntico é utilizado para estabilizar os dentes em
oclusdo. Por fim uma cirurgia ortognética Leforte | € efetuada e implantes sdo colocados
no paciente (Roberts et al., 2013); (Sekerci et al., 2013).
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Nagarathna et al., (2012) afirmam que nos casos de no plano de tratamento estar incluido
a erupcdo forcada dos dentes inclusos, apesar das instrugcdes de higiene oral e da
manutencdo durante as consultas, alguns pacientes apresentam uma ma higiene oral,

devido a utilizacdo de braquetes e arames.

Tabela 1 — Diferentes tipos de tratamentos consoante a idade de um paciente com DCC.
Fonte: (Roberts et al., 2013); (Sekerci et al., 2013).

Tipos de _
Idade Procedimentos
tratamentos
5—6 anos - Extracdo dos dentes incisivos deciduos.
- Dentes incisivos sdo expostos e o tratamento é
permitido;
6 — 7 anos - Colocacdo de braquetes ortodonticos nos dentes
anteriores permanentes;
Toronto — . .
- Extracao dos dentes deciduos posteriores.
Melbourne

- Exposicéao dos pré-molares permanentes;
9-10anos |- Remocdo cirdrgica dos dentes supranumerarios e

tratamentos s&o permitidos.

- Exposicao cirargica de pré-molares permanentes;
9 —12 anos 3 . )
- Colocacdo de braquetes em caninos e pré-molares.
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Tabela 1, continuacéo.

Tipos de

tratamentos

Idade

Procedimentos

Jerusalém

10 — 12 anos

FASE |

- Extracéo dos dentes incisivos deciduos;

- Extracdo de todos os dentes supranumerarios;

- Exposicédo dos dentes incisivos permanentes;

- Colocacdo de aparelho ortodontico nos incisivos
permanentes imediatamente;

- Fechar completamente os retalhos cirdrgicos.

13 ou mais

anos

FASE I

- Extracdo dos dentes deciduos posteriores;

- Exposigéo dos caninos e pre-molares inclusos;

- Colocacdo de aparelho ortoddntico nos caninos e pré-
molares permanentes imediatamente;

- Fechar completamente retalhos cirdrgicos.

Belfast —
Hamburg

Idade nédo
especifica

- Remover todos os dentes deciduos e supranumerarios;
- Exposicdo cirurgica de todos os dentes inclusos;

- Membrana cirurgica é colocada para prevenir que o
0ss0 e 0 tecido mole cubram o dente;

- Cicatrizacdo por intencdo secundaria;

- Colocacdo de attachements ortodonticos;

- Colocacdo de aparelhos ortodénticos nos dentes
completamente erupcionados;

- Colocacdo de cadeia elastica entre aparelho, nos dentes

erupcionados e no arco.
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Tabela 1, continuacéo.

Tipos de Idade Procedimentos
tratamentos

FASE |
- Remocéo de todos os dentes deciduos e
supranumerarios;
- Fechar retalhos cirurgicos.

Idade néo

o FASE Il
especifica; o )
o - Exposicao dos dentes permanentes inclusos;
Bronx 2 € N0 maximo

3

procedimentos

- Colocacdo de attachements ortodénticos;
- Fechar retalhos cirurgicos e colocar sobredentadura;

- Colocacdo de aparelhos ortodénticos convencionais.

Fase 111
- Cirurgia ortognatica Leforte I;

- Colocacdo de implantes dentarios.

Butterworth (1999) afirma que normalmente o uso de implantes é contraindicado devido
a presenca de dentes permanentes e de multiplos dentes supranumerarios inclusos, que
vao fazer com que a quantidade de osso disponivel esteja reduzida. Mas afirma que ja
foram relatados casos de uma utilizacdo de enxerto 6sseo, apés extracdo de dentes
inclusos, seguida de colocacdo de implantes osteointegrados. Num dos casos a perda
Ossea era tanta, que se teve de fazer dois enxertos 6sseos. Neste caso os implantes foram

colocados e serviram de apoio para uma proétese total.

Noh et al., (2014) afirmam que existem relatos de casos em que o tratamento passou pela
colocacéo de préteses implanto-suportadas ou até mesmo o uso de implantes para suporte

de um sobredentadura removivel. Ja Butterworth (1999) fala de um tipo de tratamento
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que consiste na extracdo dos dentes inclusos e em seguida autotransplante ou reposi¢édo

cirdrgica dos dentes permanentes.

Uma vez que estes tipos de tratamentos séo dispendiosos e nem todos 0s pacientes tem
possibilidades de os fazer, existem alternativas com um custo mais baixo. Essas
alternativas sdo a remocdo dos dentes deciduos ndo funcionais, dos dentes
supranumerarios que ndo estdo em oclusdo ou dos dentes que podem vir a causar alguns
problemas no futuro. Nas zonas edentulas sdo colocadas proteses removiveis e estas
podem ser ajustadas caso 0s dentes supranumerarios erupcionem ou substituidas durante

o0 crescimento do paciente (Pekiner et al., 2012); (Roberts et al., 2013).

Butterworth (1999) afirma que a importancia de bons cuidados preventivos ndo pode ser
subestimada e que estes pacientes devem ser fortemente aconselhados no que diz respeito

a higiene oral e a sua dieta.

Em relacdo as fontanelas, estas na maior parte dos casos fecham normalmente, mas caso
o defeito do cranio seja significativo, a cabeca deve ser protegida de possiveis traumas, 0
uso de capacetes em criangas que pratiguem atividades de alto risco deve ser
recomendado. Deve também ser indicada uma avaliacdo e uma reabilitacdo através de um
cirurgido craniofacial (Verma et al., 2010); (Shandu et al., 2014); (Romeo et al., 2014).

Se a densidade do 0sso estiver abaixo do normal, tratamento com célcio e vitamina D
deve ser considerado. Tratamento preventivo para a osteoporose deve ser iniciado numa
idade ainda jovem (Vermaet al., 2010). Romeo et al., (2014) afirmam que este tratamento
deve-se continuar até ao pico de densidade 0ssea, que geralmente ocorre na segunda ou
terceira década de vida. Ja Junior et al., (2007) afirmam que ndo existem tratamentos para

alteracOes cranianas, claviculares e outras alteracdes dsseas associadas a esta doenca.

No caso de haver sinais clinicos de osteopenia, como por exemplo 0 aumento no himero
de fraturas, a avaliacéo e tratamento deve ser iniciado o mais cedo possivel (Romeo et al.,
2014).
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Grover et al., (2011) afirmam que a manutencdo da salde periodontal é de extrema

Importancia para ajudar a uma boa e completa reabilitacdo oral do paciente.

Para Daskalogiannakis et al., (2006) se a motivacdo do paciente for questionavel a
colocacdo de protese parece ser o tratamento mais viavel. Reddy (2011) acrescenta que
caso 0 paciente rejeite todos os tratamentos, deve ser indicado a colocacdo da protese para
substituir as zonas edentulas. Deve também ser aconselhado sobre a importancia dos

cuidados orais preventivos na rotina diaria.

Varios procedimentos cirdrgicos e as suas amplas areas combinados com o tempo
prolongado do tratamento ortoddntico pode produzir uma série de problemas e

complicagdes durante as diferentes fases de tratamento (Kolokitha et al., 2008).

O trauma dos foliculos dentarios dos dentes inclusos pode ser um dos problemas causados
por esses procedimentos. Este trauma, onde pode acontecer mesmo a remocao parcial do
foliculo dentéario, vai deixar os dentes inclusos em contacto com os tecidos moles e duros
circundantes. Este contacto pode levar a que aconteca anquilose ou reabsorcéo da raiz e
da coroa destes dentes, para isso ndo acontecer deve ser realizado tragdo ortodontica.
Além disso, quando se faz a extracdo dos dentes supranumerarios, vai acontecer uma
exposicdo dos dentes inclusos, podendo levar a um grande defeito d&sseo.
Consequentemente, os dentes inclusos durante a erup¢éo forcada, vao ficar com um apoio

periodontal deficiente e que pode levar a problemas no futuro (Kolokitha et al., 2008).

As sobredentaduras completas ou parciais sobre os dentes retidos ou raizes tem inimeras
vantagens para um paciente pediatrico. Entre elas esta o refor¢o na mastigacéo e a estética
como beneficios mais 6bvios, mas a fala também pode ser melhorada. Quando néo se faz
a extracdo dos dentes supranumerarios, deve-se fazer uma avaliagdo do 0sso alveolar e
em seguida realizar a investigacdo necessaria, e se possivel planear uma possivel protese
implanto suportada (Kshar et al., 2010). Butterworth (1999) acrescenta que se houver
dentes inclusos que ja estejam expostos também podem servir de suporte para as

sobredentaduras.
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Reddy (2011) afirma é essencial que no final de cada tratamento se faca um
acompanhamento destes pacientes, a fim de verificar se hd complicagdes tais como cistos

entre outros.
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Concluséao

O medico dentista é dos primeiros profissionais a ser procurado por um paciente com
Displasia Cleidocraniana. O saber sobre as caracteristicas gerais e, principalmente, as
orais desta doenca sdo importantes para a realizagdo de um diagnostico (Bhargava et al.,
2015).

O diagnostico pode ser feito, ainda, numa fase intrauterina atraves de um ultrassom. Caso
ndo aconteca tdo cedo e para uma melhor realizacdo do diagndstico deve-se fazer
radiografias do cranio, torax e radiografias panoramicas. A realizacdo de uma anélise
genética molecular também é necessaria, sendo que esta é imprescindivel para a
realizacdo do diagnostico precoce (Lopez et al., 2004); (Pamuk et al., 2007); (Urzal et al.,
2011); (Kolokitha et al., 2013); (Singh et al., 2014); (Chandramani et al., 2015).

Este deve ser feito o mais precocemente possivel, com o intuito de melhorar a qualidade
de vida do paciente e obter um melhor plano do tratamento. Caso s6 aconteca durante a
adolescéncia, 0 momento ideal para o inicio do tratamento ja se perdeu e com isso um

melhor progndstico também (Zhang et al., 2015).

Em relacdo ao tratamento este deve ter como principal objetivo melhorar os problemas
dentérios, assim como obter uma melhor oclusdo e uma melhoria a nivel estético,
principalmente dentario, mas também facial (Kolokitha et al., 2008); (Kolokitha et al.,
2013); (Roberts et al., 2013); (Singh et al., 2014).

A entreajuda dos diferentes clinicos, dos pais e principalmente da colaboracéo do paciente
sd0 essenciais para que o tratamento tenha sucesso, mas mesmo assim bons resultados
sdo sempre complicados de obter, e isso deve ser dito a todos os intervenientes.
(Kolokitha et al., 2008); (Kshar et al., 2010); (Chavva et al., 2012); (Kolokitha et al.,
2013); (Roberts et al., 2013); (Singh et al., 2014).

A juncdo de um tratamento ortodéntico com um tratamento cirargico deve ser vista como
a melhor solucdo e onde se tem um prognostico de longo prazo. Principalmente nestes

casos tem de haver uma boa cooperacdo do paciente, uma vez que sdo tratamentos
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demorados e que por vezes sao necessarios varios procedimentos cirdrgicos (Butterworth
1999).

Um aconselhamento genético para planeamento familiar deve ser dado a pacientes com
Displasia Cleidocraniana (Chelvan et al., 2009); (Chavva et al., 2012); (Kolokitha et al.,
2013); (Chandramani et al., 2015).

Estes pacientes apresentam inteligéncia normal, uma expetativa de vida normal e um bom
prognostico (Sharma et al., 1995) (Gulati et al., 2001); (Chelvan et al., 2009).

Com a realizacdo deste trabalho, o objetivo foi conseguido, onde se ficou a saber mais

sobre a doenca, as formas de a diagnosticar e de a tratar.
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