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A IMPORTANCIA DO CIRURGIAO-DENTISTA NO CONTEXTO
MULTIDISCIPLINAR DE PACIENTE PORTADOR DE DISOSTOSE
CLEIDOCRANIANA: RELATO DE CASO CLINICO
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Patricia Duarte Simdes Pires?

RESUMO

A Disostose Cleidocraniana, é também conhecida como Displasia Cleidocraniana
(DDE) e corresponde a um distarbio genético raro. A alteracdo no Gene
CBFA1/RUNX2, importante na transcricdo que ativa a diferenciacao osteoblastica no
cromossomo 6p2l, é o responsavel pela sindrome, sendo sua transmissdo €
autossdmica dominante, possui alta penetrancia e expressividade clinica variavel,
sem haver predilecéo por raca ou sexo. E caracterizada por dentes supranumerarios,
retardo no fechamento das fontanelas, suturas abertas, cranio braquicefalico, baixa
estatura, anomalias nas claviculas e uma variedade de modificacdes esqueléticas
como desordem na calcificacdo de pélvis, ossos largos e coluna vertebral. A
prevaléncia varia de 1:200.000 a 1:1.000.000 e, é através das caracteristicas clinicas
e radiografias que seu diagndstico € exclusivamente baseado nas caracteristicas
clinicas dos individuos. A disostose cleidocraniana possui manifestacdes orais bem
caracteristicas. Embora os dentes deciduos erupcionam em padrdes de normalidade,
os dentes permanentes se mantém retidos mesmo com a presenca dos germes, e ha
a presenca de dentes supranumerarios, principalmente na mandibula. A exodontia de
todos os dentes, a confeccdo de préteses, e extrusdo dos dentes permanentes
ortodonticamente, sdo alguns dos tratamentos realizados afins de solucionar os
problemas dentarios. Relatar um caso de Disostose Cleidocraniana e discutir o papel
do cirurgido dentista no atendimento de um paciente portador desta sindrome no
contexto da equipe multiprofissional. O Cirurgido Dentista tem um papel fundamental
no tratamento de um paciente Displasia Cleidocraniana, sendo o conhecimento sobre
as caracteristicas gerais e as caracteristicas especificas relacionadas ao sistema
estomatognatico desta doenca sdo de extrema importantes para a realizacdo de um
diagnéstico que deve ser feito o mais precocemente possivel, um plano de tratamento
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de exceléncia, com o objetivo de garantir melhorar a qualidade de vida do paciente,
principalmente no que tange a sua autoestima, que muitas vezes encontra-se em
detrimento de suas feicdes, seu sorriso, sua capacidade de estar incluida no seu meio
social.

Palavras-chave: Disostose Cleidocraniana. Dentes supranumerarios.
Odontopediatria.

THE IMPORTANCE OF THE DENTAL SURGEON IN THE MULTIDISCIPLINARY
CONTEXT OF A PATIENT WITH CLEIDOCRANIAL DYSOSTOSIS: CLINICAL
CASE REPORT

ABSTRACT

Cleidocranial Dysostosis, is also known as Cleidocranial Dysplasia (DDE) and
corresponds to a rare genetic disorder. The alteration in the CBFAL1 / RUNX2 gene,
important in the transcription that activates osteoblastic differentiation on chromosome
6p21, is responsible for the syndrome, its transmission being autosomal dominant, with
high penetrance and clinical expressiveness, with no predilection for race or sex. It is
characterized by supernumerary teeth, delayed fontanel closure, open sutures,
brachycephalic impulse, short stature, anomalies in the clavicles and a variety of
skeletal changes such as pelvic calcification disorder, large bones and spine. The
prevalence ranges from 1: 200,000 to 1: 1,000,000, and it is through clinical
characteristics and radiographs that its diagnosis is based exclusively on the clinical
characteristics of individuals. A cleidocranial dysostosa has very characteristic oral
manifestations. Although the primary teeth erupt in normal patterns, the permanent
teeth remain retained even with the presence of germs, and there is the presence of
supernumerary teeth, mainly in the jaw. The extraction of all teeth, the manufacture of
dentures, and extrusion of permanent teeth orthodontically, are some of the treatments
carried out in order to solve dental problems. Report of a case of Cleidocranial
Dysostosis and Discuss the role of the dental surgeon in the care of a patient with this
syndrome in the context of the multidisciplinary team. The Dental Surgeon has a
fundamental role in the treatment of a Cleidocranial Dysplasia patient, being the
knowledge about the general characteristics and the specific characteristics related to
the stomatognathic system of this disease are extremely important for the realization
of a diagnosis that must be made as early as possible , an excellent treatment plan,
with the objective of guaranteeing the patient's quality of life, especially with regard to
his self-esteem, which is often at the expense of his features, his smile, his ability to
be included in his social enviroment.

Keywords: Cleidocranial dysostosis. Supernumerary teeth. Pediatric Dentistry.



&
unesc Trabalho de Concluséo de Curso (2020/2)
Curso de Odontologia

Introducéo

Martin em 1765, descreveu pela primeira vez a Disostose Cleidocraniana
(DCC), contudo, apenas em 1897, Pierre Marie e Paul Sainton relataram quatro casos
e associaram a doenca a padrdes de hereditariedade, somente 1946, foi concluido
que essa desordem esquelética € uma patologia autossémica dominante, podendo
em alguns casos, haver interferéncias no periodo fetal que causaria mutacées no gene
Core Binding Factor A1 (CBA1), localizado no cromossomo 6p21, impossibilitando a
transformacdao de células-multipotentes em osteoblastos?.

A prevaléncia desta sindrome varia de 1:200.000 a 1:1.000.000 nascimentos e,
através das caracteristicas clinicas e radiografias que seu diagnéstico é
exclusivamente baseado?.

Aplasia ou hipoplasia clavicular, falha na erupgao dos dentes permanentes,
presenca de dentes supranumerarios, aumento exagerado do didmetro transverso do
cranio, retardo no fechamento das suturas e fontanelas, hipodesenvolvimento do terco
meédio da face e outras desordens esqueléticas, sdo as principais manifestacdes da
doenca, contudo, o diagnéstico é baseado em achados clinicos e radioldgicos e a
seguinte triade € considerada patognoménica: multiplos dentes extranumerarios,
sutura sagital e fontanelas abertas, e auséncia parcial ou total das claviculas. Caso a
triade for incompleta é preciso considerar outras alteracfes para um possivel
diagnéstico diferencial 23

A disostose cleidocraniana possui manifestacdes orais bem caracteristicas.
Embora os dentes deciduos erupcionam em padrdes de normalidade, os dentes
permanentes se mantém retidos mesmo com a presenca dos germes, e ha a presenca
de dentes supranumerarios, principalmente na mandibula. A exodontia de todos os
dentes, a confeccdo de proteses, e extrusdo dos dentes permanentes
ortodonticamente, sdo alguns dos tratamentos realizados afins de solucionar os
problemas dentarios* -

Os dentes supranumerarios sao a alteracéo mais frequente na cavidade bucal,
e podem ser classificados de acordo com sua forma e localizacdo. Os denominados

mesiodens sao aqueles que se posicionam na regido anterior entre oS incisivos
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centrais superiores, e possuem significativa representatividade entre os dentes
supranumerarios, em pacientes com histérico de DCC, e essa alteracdo pode se
apresentar em ambos os maxilares, com maior prevaléncia em mandibula, sendo que
a incidéncia de dentes supranumerarios nas regioes anteriores e/ou de pré-molares é
maior do que na regido de molares >&

O diagnostico destes dentes deve ser realizado o mais precocemente possivel
para que seja estabelecido um plano de tratamento para a sua intervencao, uma vez
que eles podem impedir a erupcdo normal dos dentes permanentes adjacentes. A
exodontia dos dentes supranumerarios € importante, pois a ocorréncia dessa
anomalia costuma estar associada a formacédo de cistos e tumores; apinhamento
dentario resultando em ma oclusdo, podendo também comprometer a articulacdo
temporomandibular, a mastigacéo e ser a etiologia de alteracdes estéticos "

Muitas vezes é devido as alteracdes dentarias e da face a principal motivacao
para a busca do profissional de saude com subsequente diagnéstico da sindrome, o
que possibilita no desenvolvimento de um plano de tratamento adequado a longo
prazo contribuindo para a melhoraria da qualidade de vida do paciente tanto no
aspecto fisico quanto no psicolégico. O diagnostico s6 é conclusivo através da analise
genética e molecular, porém a realizacdo de exames radiograficos do cranio, torax
das arcadas dentérias, determinara as etapas do tratamento °10.11-

Frente ao exposto estabeleceu-se como objetivo geral: Relatar um caso de
Disostose Cleidocraniana e discutir o papel do cirurgido dentista no atendimento de

um paciente portador desta sindrome no contexto da equipe multiprofissional.

Metodologia

Trata-se de um estudo qualitativo, descritivo, retrospectivo e documental,
realizado em uma Clinica Escola — Odontologia, no Extremo Sul Catarinense.

O sujeito do estudo foi uma crianca atendida na Clinica de Odontologia Escola,
tendo como critérios de inclusdo: ser portador de Disostose Cleidocraniana e sido
acompanhado nas clinicas durante os anos de 2012 a 2019; ter menos de 14 anos;
aceite dos pais, mediante assinatura do TCLE. Como critérios de excluséao, ter sido

atendido nas clinicas por outra motivagao.
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A coleta de dados ocorreu ap6s a aprovacgéo do projeto no Comité de Etica em
Pesquisa com seres humanos da Unesc, com parecer de aprovacdo de numero
3.718.453.

Para coleta de dados assim como para apresentacdo destes, seguiu-se 0
seguinte itinerario: Anamnese clinica odontolégica; contribuicbes multiprofissionais.

A discusséo sera realizada a partir de uma Unica categoria denominada Papel
do cirurgido dentista no atendimento de paciente pediatrico com Disostose
Cleidocraniana.

Resultados: Relato de Caso

Paciente com oito anos de idade, do sexo feminino, foi encaminhada a Clinica
de Odontopediatria da Faculdade de Odontologia de uma Universidade no Sul de
Santa Catarina, acompanhada do responsavel, cuja queixa principal era acompanhar
a saude bucal da mesma, pois desde o primeiro més de vida, a paciente ja possuia o
diagnostico de Disostose Cleidocraniana (DCC) tendo conhecimento das
complica¢Bes bucais associadas a sindrome.

O responsavel relatou dois outros casos na familia com a mesma alteracao
cromossOmica, 0 pai e a avo paterna. Clinicamente, a paciente apresentava sinais
fenétipos de DCC, como hipertelorismo, cranio aumentado, baixa estatura, agenesia
clavicular bilateral de acordo com o laudo médico, diagnosticado através de exames
clinicos e radiograficos. No exame clinico, foi observado palato baixo com fenda,
mucosa Umida e rosa, higiene bucal regular, denticdo decidua e padrao braquicefélico
com tendéncia a crescimento horizontal, sobremordida (Figura 1; Figura 2; Figura 3;
Figura 4).
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Figura 1: A — Vista frontal da paciente durante o ato de aproximag¢ao dos ombros em direcdo
a linha média, evidenciando a agenesia clavicular bilateral B.

Fonte: Prontuério paciente (2015).

Figura 2: Vista frontal de arcada dentaria com elementos deciduos.

Fonte: Prontuério paciente.
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Figura 3: Vista lateral do lado direito da arcada dentaria da paciente com
sobremordida.

Fonte: Prontuério paciente.

Figura 4: Vista lateral do lado esquerdo da arcada dentaria da paciente com
sobremordida.

Fonte: Prontuério paciente.
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Posteriormente, em novembro de 2015 (19/11/2015), foi solicitado um exame
radiografico panoramico, com o objetivo de confirmar a presenca de dentes
supranumerarios e no referido exame foi confirmada a presenca de cinco elementos
dentais supranumerdarios, inclusos, localizados na regido de pré-molares inferiores de
ambos os lados, caninos inferiores de ambos os lados e na regido distal ao terceiro

molar inferior direito (elemento 48); (Figura 5).

Figura 5: Radiografia panoramica inicial.

Fonte: Prontuério paciente.

Contudo, foi observado um elemento dental incluso, intradésseo, com
mineralizacdo em terco cervical na regido do 18 (terceiro molar superior direito),
sugestivo de supranumerario ou elemento 18 em fase inicial de formagdo. No mesmo
exame foi possivel observar que os elementos 14 e 24 (primeiro pré-molar direito e
primeiro pré-molar esquerdo, respectivamente), apresentaram uma disto angulagéo,
e em contrapartida ndo foi possivel identificar com nitidez a formacao dos elementos
15 e 25 (segundo pré-molar direito e segundo pré-molar direito, respectivamente). Em
decorréncia deste achado radiogréafico, foi requisitada uma tomografia
computadorizada a fim de concluir o diagndstico, a agenesia dos elementos 15 e 25.

Diante desses achados radiograficos, houve a necessidade de exodontia dos
dentes deciduos e supranumerarios, sob anestesia local sendo realizado
primeiramente a extracdo dos incisivos centrais e laterais inferiores (71, 81, 72 e 82),
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a paciente recebeu as devidas instrucbes com os cuidados poés-operatorios e
medicacdo analgésica, sendo que a cirurgia ocorreu sem intercorréncias.

Agosto de 2016 (22/08/2016), uma nova tomada radiogréfica Panoramica para
acompanhamento do caso foi solicitada para avaliacdo dos dentes supranumerarios,
inclusos que apresentaram neste exame mineralizacdo incompleta, sendo estes
localizados nas regides de pré-molares inferiores direitos, entre 0 32 e 33, entre 0 42
e 43, entre 0 43 e 44 e distal ao 47 e uma Telerradiografia foram requisitadas afim de
reavaliar os dentes extranumerarios para um plano cirdrgico. A cirurgia para a
remocao destes elementos dentais, foi realizada por um profissional Bucomaxilofacial
em ambiente hospitalar, com quatro supranumerarios removidos em regido de

mandibula e dez elementos deciduos (Figura 6).

Figura 6: Radiografia panoramica para avaliacdo pOs operatéria de
extranumerarios, realizada em abril de 2017 (05/04/2017).

Fonte: Prontuério paciente.

A avaliacdo do exame radiogréafico realizado apds o procedimento cirurgico,
mostra 0 aspecto de cripta 6ssea para a formacédo do terceiro molar inferior esquerdo
(38) e caracteristicas de disto angulacdo nos elementos 22, 25 e 34 (Incisivo lateral
superior esquerdo, segundo pré-molar superior esquerdo e primeiro molar inferior

esquerdo).
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Devido ao atraso na cronologia de erupcao dentéria, foi indicado o tratamento
com o uso do Hiperboloide, sendo este um instrumento siliconado usado para
estimular a erupcdo dos dentes. Foi instituido tratamento de acompanhamento da
paciente com consultas periddicas para monitoramento de erupc¢do dos elementos
dentais e 0 encaminhamento da mesma para tratamento ortodéntico no programa de
pos graduacao da referida instituicao.

Aos doze anos de idade, setembro de 2019 (10/09/2019), a paciente retorna ao
atendimento odontoldgico pediatrico na Universidade acompanhada pela méae, sendo
realizado a revisdo da anamnese, exames extra e intra oral, profilaxia e exame

radiografico panoramico de rotina (Figura 7).

Figura 7: Radiografia panoramica de rotina clinica.

Fonte: Prontuério paciente.

Nesta fase em que se encontrava a paciente, foi necessario a restauracédo dos
elementos 26 e 46 em erupcao e que apresentavam lesdo de carie em suas faces
oclusais juntamente com as orienta¢des de prevencéo instrucéo de higiene oral sendo
solicitado a responsavel realizar a higiene oral da crianga uma vez ao dia. A paciente
apresenta neste momento (Figura 8), a erupc¢ao dos dentes 31 e 41, identificado um

aparato ortodontico no elemento 75 e os dentes superiores ainda inclusos na maxila

10
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(Figura 9; Figura 10) e por fim, foi efetuado a remocdo da banda ortoddntica do

elemento 75 (Segundo molar inferior esquerdo deciduo).

Figura 8: A — Vista frontal. B — Vista lateral da paciente.

Fonte: Prontuério paciente (2019).

Figura 9: Vista frontal da arcada dentaria.

Fonte: Prontuario paciente.

11
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Figura 10: Arcada superior em maxila. Auséncia de Incisivos centrais, laterais,
caninos e pré-molares superiores. Denticdo mista.

Fonte: Prontuario paciente.

Os dados a seguir contribuem na compreensao do caso relatado e em sua
abordagem sistémica e multiprofissional.

Aos vinte e dois dias de vida, a paciente apresentou Bronqueolite viral, iniciando
com sintomatologia de Asma: chiado no peito, lactante sibilante, respiragdo ofegante,
congestdo nasal e vomito, recebendo tratamento sem necessidade de internacéo,
contudo, a paciente ao longo de sua vida obteve o quadro de Asma persistente, sendo
necessario o uso continuo de Clenil 50mg e Prednisolona 2,5 ml durante as crises
asmaticas, tendo em seu histdrico médico o uso de tratamentos como Nebulizagéo e
a utilizagéo de aparelhos aerossol broncodiladores (Nebulimetro).

Segundo relato da responsavel, a crian¢a apresentava ronco e apneia do sono,
sinais associados a Sindrome Craniofacial e quadro asmatico recorrente,
desencadeando episodios de respiragdo bucal. Apos radiografia do cranio, confirmou
o alongamento das Fontanelas e retardo no processo de ossificacdo, caracteristicos
da Disostose.

Apbs a introducdo da mamadeira, a paciente comec¢ou a ganhar peso, sendo
estabelecido o controle da dieta, porém a mesma desenvolveu um quadro de
obesidade exdgena infantil, e mesmo com a instrucao alimentar realizada pela equipe

12
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meédica e 0 acompanhamento frequente com exames sanguineos de rotina, o quadro
de obesidade é persistente.

Em seu primeiro ano de vida, apresentou um Hemangioma dorsal de 3 cm na
regido toracica e outro hemangioma se desenvolveu na face de 0,2 cm aos dois anos
de idade. Neste periodo iniciou o acompanhamento com um Cirurgido-Dentista e
apresentava quatro dentes na cavidade oral, palato ogival e Uvula bifurcada. Aos trés
anos, apresentava lordose severa e dificuldade de marcha, e aos seis anos
apresentou quadro de anemia sendo necesséario suplementacdo com Ferro e a
Menarca ocorreu aos doze anos.

Em seu histérico médico consta que seu desenvolvimento neuropsicomotor
(DNPM), é adequado para cada idade. O acompanhamento médico foi realizado do
primeiro més de vida até o presente trabalho.

Devido a agenesia das claviculas, aos cinco meses de vida, a paciente ja era
monitorada pela equipe de Fisioterapia da Universidade. O Diagndstico Cinético
Funcional, Objetivos de Tratamento e o Tratamento Proposto (DOT), realizado pelo
curso, foi sendo alterado conforme o seu desenvolvimento e as necessidades da
crianca ao longo dos anos. Neste diagndstico foi relatada fraqueza muscular nos
membros superiores, marcha arrastada, contratura muscular em regido de trapézio,
hipermobilidade dos ombros, discinesia escapular, hiperlordose, joelhos em geno
valgo e fraqueza muscular da regidao de Core ocasionando em alteracéo postural.

O objetivo foi restabelecer a forca muscular nos membros superiores, inferiores
e em regido de Core, estabelecer a amplitude de movimento do ombro, promover
analgesia da regido lombar, estimular a ténus dos musculos estabilizadores de ombro
e correcao postural.

Para o tratamento foi proposto alongamentos musculares e capsulares em
regido dos ombros, da coluna cervical e abdominal, alongamentos globais, exercicios
na bola suiga para equilibrio e dissocia¢ao de cinturas, atividades ludicas (arremesso
na cesta de basquete e bambolé), exercicios com halter e faixa elastica para membros
superiores, inclinacdes e rotacdes de tronco com halter e bastdo para liberacao
escapular, terapia manual com associagao de infravermelho em regido de lombar,
exercicios isométricos para Core, exercicios de propriocep¢éo no Bosu, cama elastica

e exercicios de consciéncia corporal com o método Pilates.
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Durante os anos de acompanhamento e tratamento, a paciente apresentou um
progndstico positivo em relacdo ao fortalecimento muscular e a marcha, e aos nove
anos de idade iniciou a fisioterapia aquatica, no qual apresentou resultados favoraveis,
segundo a declaracéo do curso de Fisioterapia, a mesma necessita dar continuidade

ao tratamento.

Discusséo

No presente estudo, a paciente portadora da doenca apresentou multiplos
dentes extranumerarios, fontanelas abertas e agenesia bilateral das claviculas, esta
triade patognomoénica de lesGes confirma um diagndstico clinico diferencial da
Disostose Cleidocraniana?.

Quanto as alteracdes oro-dentarias, foi encontrado na referida paciente o
padrao facial braquicefalico, palato ogival com fenda, atraso na erupcéo da denticéao
permanente e multiplos dentes supranumerarios. Estas anomalias dentarias
constituem uma das principais causas de morbidade em pacientes com esta patologia,
destaca-se a importancia no planejamento do tratamento que sera proposto ao
paciente, pois este deve variar para cada individuo conforme suas necessidades, com
0 objetivo de assegurar um mecanismo mastigatorio funcional adequado, favorecendo
a estética e melhorando a sua qualidade de vida'?

O tratamento proposto neste relato de caso, foi uma abordagem cirtrgica que
consistiu na exodontia dos dentes deciduos como forma de permitir a erupcdo dos
dentes permanentes impactados em razéo do atraso na cronologia de erupgéo dos
dentes permanentes. Entretanto, mesmo apos a remocao destes elementos dentais,
foi observada uma demora para a erupgao dos dentes permanentes, sendo planejada
uma nova abordagem com tratamento cirdrgico e ortodéntico para o tracionamento
dos dentes.

Segundo a literatura, frente a uma conduta para o0 reposicionamento e a
manutencdo dos dentes em boca, este tratamento envolve uma combinacdo de
desafios periodontais, cirlrgicos e ortoddnticos 3. O tracionamento orto-cirirgico de
dentes inclusos pode ser feito através da colagem de brackets, diretamente nos

elementos dentarios com uma forca ancorada em aparelhos fixos ou removiveis,
14
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sendo que o apoio em aparelhos fixos oferece maior controle e eficacia da forca
aplicada e minimizando intercorréncias indesejaveis'*'> No momento, a paciente
aguarda a liberagéo da cirurgia pelo Sistema Unico de Salde, onde o planejamento
contara com o tracionamento dos dentes no anteparo de um aparelho fixo.

N&o foram relatadas alteracdes nas estruturas anatbmicas dos elementos
dentais da paciente, porém esta possui agenesia dos segundos pré-molares
superiores (15 e 25). Na literatura, estas alteracdes podem se apresentar como
comorbidades relativas a sindrome, a expressividade da sindrome pode se manifestar
de maneiras variadas para cada individuo!6-17:

Quanto as alteracdes fisicas relatadas na literatura, a paciente manifestou
fontanelas alongadas e retardo no processo de ossificacéo, alteracdes em coluna
vertebral como hiperlordose, fraqueza muscular, geno valgo, dificuldades
respiratorias, baixa estatura, ronco e apneia do sono associados ao quadro da
paciente ser respiradora bucal. A auséncia de claviculas bilateralmente, levou a
alteracdo no desenvolvimento dos musculos envolvidos, a hiperlordose e geno valgo
resultou em uma dificuldade de marcha da paciente!81°

Assim, no tratamento e acompanhamento dessa paciente foi de extrema
importancia contribuindo para que a equipe multiprofissional de Médicos,
Fisioterapeutas e Dentistas.

O tratamento fisioterapico merece destaque pelo excelente desempenho ao
longo dos anos, realizando exercicios que fortaleceram os musculos dos membros
superiores e inferiores possibiltando a melhora da postura e da marcha,
desenvolvendo a amplitude de movimento dos ombros e na promogéao de atividades
ludicas para a crianca, sendo que esta paciente ainda necessita de tratamento e
acompanhamento fisioterapico devido a severidade de seu caso.

Neste relato, a paciente aos oito anos ainda possuia todos os dentes deciduos,
sendo que segundo a cronologia de erupcdo a mesma deveria possuir 0s iNCisivos
centrais inferior e superior permanentes, e 0s incisivos laterais inferior e superior
permanentes em boca, destacando a importancia do conhecimento cronoldégico da
erupcdo da denticdo permanente, pois mesmo que ndo houvesse um diagndstico
conclusivo ja era o bastante para o profissional investigar a impactacao dentaria da

paciente. Aos treze anos, esta paciente ainda ndo possui 0s incisivos superiores em
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boca e os incisivos laterais inferiores, ha ainda atraso de erupcao em outros elementos
dentérios ja relatados 20:21.22

Neste relato, o diagndstico diferencial evoluiu a partir de exames médicos, ja
havendo previamente a possibilidade da paciente ser portadora da doenca em
decorréncia do historico familiar recorrente. Contudo, segundo a literatura o Cirurgiao
Dentista, muitas vezes € o primeiro a identificar a presenca da sindrome devido as
alteracdes na denticdo sendo assim, € de sua responsabilidade ndo apenas fazer o
diagndstico diferencial, mas também compreender as necessidades do portador em
sua integralidade, encaminhando para um acompanhamento multidisciplinar 2%

E de competéncia do Dentista a identificacdo das estruturas na cavidade oral e
da face, identificando anormalidades, como no caso relatado onde o palato é ogival e
com fenda, apresentando padrao facial braquicefalico com tendéncia a sobremordida
e malocluséo, realizando exames extra e intra oral minuciosos sdo recomendados.
Outra competéncia, seria a intepretacdo de imagens radiogréficas, pois estas séo
utilizadas para o diagnéstico e permitem a visualizacéo da posi¢ao dentaria e a relacéo
com estruturas vizinhas, bem como o uso da imagem tridimensional obtida pela
Tomografia Computadorizada de Feixe Conico (TCFC), em casos envolvendo dentes
inclusos e impactados, sendo indispensavel o seu planejamento?3. No caso relatado,
exames de imagens foram de extrema importancia no tratamento e prognéstico da

paciente.

Concluséo

Pacientes portadores de Disostose Cleidocraniana diagnosticados e tratados
na infancia, pode-se esperar uma resposta mais positiva ao tratamento, minimizando
a extensado das intervengdes cirurgicas e/ou ortodonticas quando em tratamento e
acompanhamento de uma equipe multiprofissional.

O Cirurgidao Dentista tem um papel fundamental no tratamento de um paciente
Displasia Cleidocraniana, sendo o conhecimento sobre as caracteristicas gerais e as
caracteristicas especificas relacionadas ao sistema estomatognético desta doenca
sdo de extrema importantes para a realizacdo de um diagnostico que deve ser feito o
mais precocemente possivel, um plano de tratamento de exceléncia, com o objetivo

de garantir melhorar a qualidade de vida do paciente, principalmente no que tange a
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sua autoestima, que muitas vezes encontra-se em detrimento de suas feicdes, seu
sorriso, sua capacidade de estar incluida no seu meio social.

O profissional deveria submeter o paciente, a partir dos cinco anos, a uma
radiografia panorédmica anual, como intuito de constatar possiveis dentes
supranumerarios e planejar o momento apropriado para a intervenc¢ao, assim como o
tratamento mais oportuno para o caso.

Até o presente momento deste trabalho, a paciente encontra-se aguardando a
liberag&o através do Sistema Unico de Satde (SUS) de uma cirurgia para a colagem
dos acessorios ortodonticos, para o tracionamentos dos dentes inclusos, pois devido
ao grande numero de elementos dentarios que necessitam de tracionamento e apos
uma tentativa frustrada com anestesia local devido a ansiedade da mesma, foi

preconizado realizar em bloco cirargico com anestesia geral.
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RESUMO

A Disostose Cleidocraniana, €é também conhecida como Displasia
Cleidocraniana (DDE) e corresponde a um distarbio genético raro. A alteracao
no Gene CBFA1/RUNX2, importante na transcricdo que ativa a diferenciacao
osteoblastica no cromossomo 6p21, € o responsavel pela sindrome, sua
transmissao é autossdmica dominante, possui alta penetrancia e expressividade
clinica variavel, sem haver predilecdo por raca ou sexo. E caracterizada por
dentes supranumerarios, retardo no fechamento das fontanelas, suturas abertas,
cranio braquicefélico, baixa estatura, anomalias nas claviculas e uma variedade
de modificacdes esqueléticas como desordem na calcificacdo de pélvis, 0ssos
largos e coluna vertebral. Essa displasia esquelética, possui a prevaléncia
variando de 1:200.000 a 1:1.000.000 e, é através das caracteristicas clinicas e

radiografias que seu diagnoéstico € exclusivamente baseado.

OBJETIVO

Relatar um caso clinico de Disostose cleidocraniana de um paciente pediatrico.

Palavras-chave: sindrome, supranumerarios, odontopediatria,

1 INTRODUCAO

Martin em 1765, descreveu pela primeira vez a disostose cleidocraniana,
contudo, apenas em 1897, Pierre Marie e Paul Sainton relataram quatro casos e
associaram a doenca a padrdes de hereditariedade, somente 1946, foi concluido
que essa desordem esquelética € uma patologia autoss6mica dominante,
podendo em alguns casos, haver interferéncias no periodo fetal que causaria
mutacgdes no gene Core Binding Factor A1 (CBA1), localizado no cromossomo
6p21, impossibilitando a transformagédo de células-multipotentes em
osteoblastos.

(SANTOS et al, 2016).



Aplasia ou hipoplasia clavicular, falha na erupcdo dos dentes
permanentes, presenca de dentes supranumerarios, aumento exagerado do
diametro transverso do cranio, retardo no fechamento das suturas e fontanelas,
hipodesenvolvimento do terco médio da face e outras desordens esqueléticas,
sao as principais manifestacdes da doenca, contudo, o diagndstico é baseado
em achados clinicos e radiolégicos e a seguinte triade € considerada
patognomonica: multiplos dentes extranumerarios, sutura sagital e fontanelas
abertas, e auséncia parcial ou total das claviculas. Caso a triade for incompleta
€ preciso considerar outras alteracfes para um possivel diagnéstico diferencial
(MACHADO et al, 2010; PORCINCULA et al, 2013).

A disostose cleidocraniana possui manifestagbes orais bem
caracteristicas. Embora os dentes deciduos erupcionam em padrdes de
normalidade, os dentes permanentes se mantém retidos mesmo com a presenca
dos germes, e h4 a presenca de dentes supranumerarios, principalmente na
mandibula. A exodontia de todos os dentes, a confeccao de préteses, e extrusdo
dos dentes permanentes ortodonticamente, sdo alguns dos tratamentos
realizados afins de solucionar os problemas dentéarios. (FURUUCHI et al, 2005;
SANTOS et al, 2016).

O presente trabalho tem como objetivo relatar um caso clinico de
diagnéstico de Disostose cleidocraniana, visando levantar achados clinicos e
radiograficos que permitam enriquecer os achados em literatura e possibilitar um

diagndstico mais apurado da doenca.

1.1 JUSTIFICATIVA

Anomalias claviculares, cranianas ou 6sseas podem ter expressdo na
cavidade bucal, alterando o desenvolvimento do palato, predispondo a fenda
palatina, prognatismo, atraso na unido da sinfise mandibular, agenesia dental,
atraso na erupcao dentéria, impacgcédo de dentes deciduos e/ou permanentes,
dentes supranumerarios. Sendo assim, € importante que o cirurgido dentista, na
sua prética diaria, esteja atento as alteragBes de ordem sistémicas nos seus

pacientes e avalie possiveis alteracfes no sistema estomatognatico, para que



precocemente possam ser realizados planejamentos estratégicos, contribuindo
de forma significativamente na saude bucal dos pacientes.

Sendo assim, uma descricdo de caso clinico podera colaborar para o
conhecimento da etiologia da doenca e suas consequéncias, afim de incentivar
os clinicos a terem um olhar mais criterioso durante o fechamento do diagnostico

e no planejamento do tratamento.

1.2 HIPOTESES

- Paciente com outras sindromes associadas
- Comprometimento sistémico
- Alteracdes na estrutura dos dentes como amelogénese

- Alteracdes no fluxo salivar

2 OBJETIVOS

2.1 Objetivo Geral
Relatar um caso clinico de Disostose Cleidocraniana de um paciente pediatrico.

2.2. Objetivos Especificos

» Descrever o caso;

> Avaliar a importancia do diagnéstico precoce de Disostose
Cleidocraniana;

» Investigar e relatar através de documentos e exames radiograficos
sinais, sintomas e tratamentos para a respectiva displasia;

> Avaliar a reabilitacdo bucal do paciente;

» Elaborar um boletim informativo a ser encaminhado ao servico publico
de saude para orientagédo dos cirurgides dentistas quanto a atencéo a

Disostose Cleidocraniana e a importancia do diagnéstico precoce.
3 REVISAO DE LITERATURA

Em uma conferéncia em Paris no ano de 1969, determinou-se que a
Disostose Cleidocraniana (DCC) é um distarbio que ndo apenas envolve 0s

0ssos de origem membranosa, mas também o0ssos de ossificacdo endocondrais
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tornando a doenca uma alteracdo generalizada de muitas estruturas
esqueléticas, de padrao autossémico dominante, o gene causador da doenca
esta localizado entre os cromossomos numerados, assim, apenas com uma
Unica alteracao genética um portador da patologia consegue mostrar seus sinais,
obtendo apenas um par de gene inalterado e em pleno funcionamento e um outro
danificado. (VV et al., 2014).

Essa displasia ndo possui uma incidéncia com numeros exatos, algumas
literaturas dizem que € 1:1.000.000 de nascimentos (PEREIRA et al., 2009);
(JUNIOR et al., 2012), outros afirmam que é 0,5:100.000 (CHOPRA et al., 2012);
(SINGH et al.,, 2014), ja Porcincula et al., (2013) dizem que varia entre
1:1.200.000 nascimentos e 1:1.100.000, porém em sua maioria, 0s autores
concordam que ndo ha predilecdo por género ou etnia.

Estudos genéticos com familias portadoras da doenca e experimentos em
ratos foram realizados afim de descobrir novos dados sobre as manifestagbes
clinicas e tipos de transmisséao hereditarias, sendo que a DCC pode ser formada
por duas causas, uma por mutagao ou origem congénita de um gene encontrado
no braco curto do cromossomo 6p21, podendo ir até a terceira ou quarta
geracao, ja na segunda existe trés genes encontrados nessa regiao, TCTEL,
MUT e CBFAL, ocorre que acreditam que o ultimo é o mais provavel causador
da doenca, aparecendo entre 20% a 40% dos pacientes afetados (GULATI et al.,
2001); (DIXIT et al., 2010); (KSHAR et al., 2010).

A Disostose Cleidocraniana também pode ser relacionada a histéria de
hereditariedade do paciente e quando ndo ha este histérico ela podem também
apresentar-se com manifestacdes e alguns casos, mais dificeis de diagndstico é
guando o paciente ndo apresenta nem o histérico de hereditariedade e nenhuma
manifestacéo clinica (CHOPRA et al., 2012; WANG et al., 2013).

A principal manifestacdo desta doenca € a auséncia parcial de uma ou
ambas as claviculas, ou mesmo a auséncia total destas, ocorrendo em apenas
10% dos casos e geralmente a doenca é bilateral, mas quando esta ocorre
unilateralmente, o lado direito é o mais afetado podendo também, quando desta
forma a clavicula apresentar normalidade (CHOPRA et al., 2012).

Os musculos na regido clavicular estdo ausentes pois nao se
desenvolvem corretamente e também pode ocorrer hipoplasia da extremidade

acromial e aparéncia alongada do pesco¢o sdo comuns. Ha individuos
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portadores desta patologia que sdo capazes de movimentar os ombros para
frente, sem nenhum desconforto, até a linha média do corpo, outros podem tocar
com um ombro no outro sem que sua funcdo seja afetada, em recém-nascidos
a caixa toraxica fica com uma forma cénica causando desconforto respiratorio
(HEMALATHA et al., 2008; DIXIT et al., 2010; KSHAR et al., 2010).

Anomalias claviculares, cranianas ou 0sseas podem ter expressdo na
cavidade bucal, alterando o desenvolvimento do palato, predispondo a fenda
palatina, prognatismo, atraso na unido da sinfise mandibular, agenesia dental,
atraso na erupcao dentéaria, impaccao de dentes deciduos e/ou permanentes,
dentes supranumerarios. Sendo assim, é importante que o cirurgido dentista, na
sua prética diaria, esteja atento as alteracBes de ordem sistémicas nos seus
pacientes e avalie possiveis alteracfes no sistema estomatognatico, para que
precocemente possam ser realizados planejamentos estratégicos, contribuindo
de forma significativamente na salde bucal dos pacientes. O atraso mental pode
acontecer em alguns casos (JUNIOR et al., 2007; PEREIRA et al., 2009;
CHAVVA et al., 2012).

Dentes supranumerarios podem ser classificados de acordo com sua
forma e localizagéo, os chamados mesiodens se desenvolvem na regido anterior
aparecendo entre 0s incisivos superiores, e possuem significativa
representatividade entre os dentes supranumerarios, em pacientes DCC, essa
alteracdo que pode se apresentar em ambos os maxilares, tem maior prevaléncia
na mandibula, j& a incidéncia de supranumerarios anteriores ou na regiao de pré-
molares € maior a sua prevaléncia do que de molares (TANAKA et al., 2006;
SERRATINE et al., 2007). O diagnéstico destes dentes deve ser realizado o mais
precocemente possivel para que sejam extraidos, pois impedem a erupcao
normal dos dentes permanentes e podem causar um apinhamento dentario,
resultando ma oclusdo, comprometendo o desenvolvimento da articulacéo
temporomandibular, a mastigacdo e consequentemente estética do paciente
(DALESSANDRI et al., 2011).

Atravées de uma analise genética molecular & possivel realizar o
diagndstico conclusivo da DCC, contudo a realizacdo de imagens radiograficas
do térax, cranio e radiografia panoramica, sdo vastamente utilizadas para a

identificacdo das principais caracteristicas da doenca, pois um diagnostico



precoce auxilia na execucdo de um melhor plano de tratamento e seu
prognéstico, tendo como objetivo melhorar a qualidade de vida do paciente a
nivel psicolégico e social, geralmente a procura é devido aos problemas
orofaciais, sendo que a combinacdo de um tratamento cirdrgico e ortodéntico €
visto de maneira mais positiva paciente (ALVES et al., 2008; KOLOKITHA et al,
2013).

4 METODOLOGIA

4.1 DESENHO DO ESTUDO
Estudo qualitativo, descritivo, retrospectivo e documental.

Estudo qualitativo: Os métodos qualitativos produzem explicacdes contextuais
para um pequeno nimero de casos, com uma énfase no significado do fenbmeno
(NOGUEIRA-MARTINS, BOGUS, 2004).

Estudo descritivo: Visa apenas a observar, registrar e descrever as
caracteristicas de um determinado fenébmeno ocorrido em uma amostra ou
populacdo, sem, no entanto, analisar o mérito de seu conteudo (MARCONI,
LAKATOS, 2013).

Estudo Documental: A caracteristica da pesquisa documental € que a fonte de
coleta de dados esté restrita a documentos, escritos ou ndo, constituindo o que

se denomina de fontes primarias. Estas podem ser recolhidas tanto no momento
em que o fato fendmeno ocorre ou depois (MARCONI, LAKATOS, 2013).

4.2 LOCAL DO ESTUDO

Sera realizado a partir do prontuario das Clinicas Integradas da Universidade do
Extremo Sul Catarinense (UNESC).

4.3 SUJEITO DO ESTUDO



O sujeito do estudo serad uma crianca atendida na Clinica de Odontologia na

Universidade do Extremo Sul Catarinense (UNESC).

4.4 COLETA DE DADOS

A coleta de dados ira ocorrer ap6s a aprovacio do projeto no Comité de Etica

em Pesquisa com seres humanos da Unesc.

4.5 CONSIDERACOES ETICAS

O caso clinico sera selecionado e descrito apos aprovacdo pelo Comité de Etica
e Pesquisa em Seres Humanos da Universidade do Extremo Sul Catarinense
(UNESC) e autorizacdo do local onde sera realizada a pesquisa mediante
apresentacao do projeto e Termo de Confidencialidade, tendo como base a
Resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de Saude, que dispde sobre pesquisa
com seres humanos, sendo preconizado o sigilo da identidade do paciente e a
utilizacdo dos dados somente para esta pesquisa cientifica. Os responsaveis da
crianga serdo convidados a autorizar a participacao do paciente pediatrico na
pesquisa, autorizando sua realizacéo por meio de Termo de Consentimento Livre

e Esclarecido.

4.6 RISCOS
Perda da confidencialidade dos dados e este risco sera amenizado pela

privacidade mantida, ndo sendo divulgado os dados pessoais do paciente.

Para relato de caso: Um relato de caso ndo tem riscos para o paciente
pois pressupbe-se que o paciente ja assinou o TCLE para que pudesse ser

atendido no local e estes riscos ja foram expressos no TCLE do tratamento.

4.7 BENEFICIOS
- Orientacao e conhecimento aos profissionais da area de odontologia;

- Orientacao aos pais e portadores da Disostose Cleidocraniana.
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5 DESFECHO PRIMARIO
Disostose cleidocraniana.

6 DESFECHO SECUNDARIO
AlteragOes da cavidade oral.

7 CRONOGRAMA

2019 - 2020
ATIVIDADES

AGO | SET | OUT | NOV | DEZ | FEV | ABR | MAI | JUN | JUL

Levantamento
Bibliogréafico

Submisséo
comité de ética

Coleta dos
dados

DEFESA TCC X

SUBMISSAO X

8 ORCAMENTO

DESPESAS DE CAPITAL

Discriminacéo Quantidade Valor unitério (R$) Valor Total (R$)

Notebook 1 1.500,00 1.500,00

TOTAL 1.500,00
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DESPESAS DE CUSTEIO

Discriminacdo Quantidade Valor unitario (R$) Valor Total (R$)

Copias 1.000 0,20 200,00
Cartilhas - - -
Questionarios - - -

Transporte - - -

TOTAL 500,00
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