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RESUMO

Displasia ectodérmica (DE) é um grupo complexo de disturbios
congénitos, raros e hereditarios. As caracteristicas da DE incluem
anormalidades em estruturas que se originam do ectoderma do embrido. O
diagnostico € realizado quando duas ou mais estruturas anatbémicas
apresentam alteracfes, as alteracdes ocorrem principalmente na pele, cabelo,
unhas, glandulas sudoriparas, glandulas sebaceas e dentes. Pacientes com
displasia ectodérmica frequentemente enfrentam impactos negativos em sua
aparéncia, especialmente devido as alteracdes faciais e a auséncia de dentes.
Este trabalho tem como objetivo destacar a importancia do cirurgido-dentista
no tratamento desses pacientes, buscando resultados funcionais, estéticos e
emocionais que contribuam para a melhora de sua qualidade de vida. A
pesquisa utilizou bases cientificas como PubMed, SciELO, Google Académico
e livros, com os descritores: “displasia ectodérmica”, “reabilitacdo oral”,
“cirurgidao-dentista” e “tratamento multidisciplinar’. Foram analisados 50 artigos
selecionados apés critérios de inclusdo, fornecendo embasamento para
destacar a relevancia da atuacao odontol6égica nesses casos. Concluimos que
a Displasia Ectodérmica € uma condi¢cdo genética complexa que exige uma
abordagem multidisciplinar, envolvendo geneticistas, dermatologistas,
endocrinologistas, psicologos e outros especialistas. Diante disso, é
extremamente importante que o cirurgido-dentista saiba identificar as principais
caracteristicas dessa sindrome. Apds o diagndstico, € essencial que 0s
pacientes recebam um tratamento multiprofissional que promova bem-estar
fisico, emocional e melhore sua qualidade de vida. Assim, o cirurgido-dentista
desempenha um papel indispensavel ao planejar e realizar reabilitacées orais
personalizadas, contribuindo para a recuperacdo da autoestima e a

reintegracdo social dos individuos acometidos.

Palavras-chave: Displasia ectodérmica, Reabilitacédo oral, Cirurgido-dentista,

Qualidade de vida, Tratamento odontolégico.



ABSTRACT

Ectodermal dysplasia (ED) is a complex group of rare, inherited congenital
disorders. It is characterized by abnormalities in structures that originate from
the embryonic ectoderm. The diagnosis is typically made when two or more
anatomical structures are affected, most commonly the skin, hair, nails, sweat
glands, sebaceous glands, and teeth. Patients with ED often experience
negative impacts on their appearance, especially due to facial differences and
missing teeth. This study aims to highlight the important role of the dentist in
treating these patients, striving for functional, aesthetic, and emotional
outcomes that contribute to an improved quality of life. The research was
conducted using scientific databases such as PubMed, SciELO, Google

” “*

Scholar, and textbooks, with the keywords: “ectodermal dysplasia,” “oral
rehabilitation,” “dental surgeon,” and “multidisciplinary treatment.” A total of 50
articles were selected based on inclusion criteria and analyzed, providing a
foundation to emphasize the relevance of dental care in these cases. We
conclude that ectodermal dysplasia is a complex genetic condition that requires
a multidisciplinary  approach, involving geneticists, dermatologists,
endocrinologists, psychologists, and other specialists. Therefore, it is crucial
that dentists are able to recognize the main features of this syndrome. Once
diagnosed, patients must receive comprehensive care that supports both
physical and emotional well-being, ultimately improving their quality of life. In
this context, the dentist plays an essential role in planning and executing
personalized oral rehabilitation, contributing to the restoration of self-esteem

and the social reintegration of affected individuals.

Keywords: Ectodermal dysplasia, Oral rehabilitation, Dentist, Quality of life,

Dental treatment.
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LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS

DE: Displasia Ectodérmica
DEH: Displasia Ectodérmica Hipoidrotica
DEHd: Displasia Ectodérmica Hidroética
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1. INTRODUCAO

As displasias ectodérmicas mostram de forma notavel como o avango
na area da saude evolui rapidamente. Em 1971, eram conhecidas apenas oito
variacfes dessas condi¢des. Atualmente, cerca de 200 tipos distintos de
displasias ectodérmicas ja foram descritos, e aproximadamente 30 delas
tiveram seu gene causador identificado no nivel molecular [1]. As displasias
ectodérmicas possuem duas principais varia¢des: a hipoidrética/anidrotica, que
€ recessiva ligada ao cromossomo X, e a hidrética, que € hereditaria

autossbmica [2].

As classificagbes funcionam como instrumentos de apoio e
acompanham o estagio atual do conhecimento cientifico. Normalmente, sua
utilidade é temporaria, sendo substituidas a medida que surgem novos critérios

com o avanco da ciéncia [3].

A displasia ectodérmica hipoidrética (DEH) é geralmente uma condi¢céo
recessiva ligada ao cromossomo X, em que o0 gene é transmitido pela mée e

se manifesta nos filhos homens [4].

O primeiro sintoma observado historicamente, e que também foi um dos
sinais importantes neste caso, € a auséncia ou reducdo das glandulas
sudoriparas, responsaveis pela producdo de suor, 0 que leva a episodios

recorrentes de febre. Outros sinais clinicos comuns incluem:

e Hipotricose: reducdo ou auséncia de pelos corporais e capilares;

e Anodontia total ou parcial: auséncia congénita de dentes, tanto deciduos
guanto permanentes;

e Alteracdes na pele, unhas frageis ou displasicas e caracteristicas faciais
marcantes, como labios protuberantes, ponte nasal deprimida e pele

seca [5].

O desenvolvimento do osso alveolar ocorre em resposta a erupcéo dos
dentes. Na displasia ectodérmica, esse 0sso adapta-se e passa por
remodelacdes conforme a demanda dentéaria, sofrendo reabsor¢éo nos locais

onde ha perda dental [6].



Os pediatras enfrentam dificuldades para estabelecer um diagnéstico no
primeiro ano de vida da crianga, pois existem padrdes considerados normais,
como hipertermia desde o0 nascimento, unhas aparentemente normais,
auséncia de erupcdo dentaria e pouco cabelo, caracteristicas comuns em

recém-nascidos [7].

Contudo, com os avancos da genética médica, hoje é possivel realizar
diagndstico pré-natal por meio do estudo do DNA fetal, principalmente em

familias com histérico da doenca [5].

Pacientes com displasia ectodérmica frequentemente enfrentam
impactos negativos em sua aparéncia, especialmente devido as alteracbes

faciais e a auséncia de dentes [8].

A solucdo dos problemas odontoldégicos em pacientes com displasia
ectodérmica requer uma abordagem terapéutica multidisciplinar [9]. Os
cirurgides-dentistas, devem estar preparados para emitir diagnosticos precoces
em consultas de rotina e para reabilitar o paciente, buscando resultados
funcionais, estéticos e emocionais que melhorem sua qualidade de vida [10].
Os tipos de terapias variam conforme o paciente. Essas terapias tém como
objetivos restaurar a funcionalidade, melhorar a fala, a aparéncia facial e a
estética odontoldgica, além de restabelecer a dimensédo vertical e fornecer

suporte aos tecidos moles do rosto [11].

Os possiveis tratamentos incluem: proteses totais, proteses parciais
removiveis, proteses parciais fixas convencionais ou de resina, proteses
suportadas por implantes, autotransplantes, restauracdes diretas, terapia
ortodontica, tratamento ortopédico e ortognatica, sendo aplicados

individualmente ou em combinacéo, conforme necessario [12, 13, 14, 15].

Esta revisdo de literatura visa investigar o papel fundamental do
cirurgido-dentista na reabilitacdo oral de pacientes com displasia ectodérmica,
enfatizando os principais desafios clinicos e a necessidade de uma abordagem
multidisciplinar. Buscando destacar a importancia da colaboragcao

interprofissional entre odontologia, genética, pediatria e outras especialidades

10



para garantir um tratamento integral. Outro objetivo é identificar as alteracbes
dentarias mais frequentes associadas a sindrome, como hipodontia e dentes

conoides, contribuindo para uma melhor compreenséo e manejo desses casos.
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2. METODOLOGIA

Este trabalho trata-se de uma revisdo de literatura com abordagem
gualitativa, de carater descritivo e exploratério, com o objetivo de analisar o
papel do cirurgido-dentista na reabilitacdo oral de pacientes com displasia
ectodérmica, destacando a importancia da atuacdo multidisciplinar nesses

casos.

A selegédo dos materiais foi realizada por meio de busca em bases de
dados cientificas como PubMed, SciELO, Google Académico e livros.
Utilizando os seguintes descritores: “displasia ectodérmica”, “reabilitagéo oral”,
“cirurgido-dentista” e “tratamento multidisciplinar”. Ao todo, foram analisados 55
artigos para a elaboracdo deste trabalho. Desses, 3 foram excluidos por se
distanciar do tema proposto, 2 por serem considerados desatualizados. Assim,
a revisdo foi estruturada com base em 50 artigos selecionados, que
abordassem diretamente a atuacdo odontolégica em casos de displasia

ectodérmica.
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3. REVISAO DE LITERATURA

3.1 Definicéao de Displasia Ectodérmica

A Sindrome da Displasia Ectodérmica € um conjunto de disturbios hereditarios
gue afetam duas ou mais estruturas derivadas do ectoderma, resultando em
formacdo incompleta dessas estruturas e manifestacbes clinicas

caracteristicas [8].

O embrido em desenvolvimento possui trés camadas: ectoderme,

mesoderme e endoderme, formadas durante a gastrulagéo.

e A camada ectoderme é responsavel pelo desenvolvimento de estruturas
como glandulas mamaérias, pele, cabelo, unhas, dentes, ouvido externo,
melandcitos, cornea, sistema lacrimal e os sistemas neural central e
periférico.

e A mesoderme forma 6érgdos como coracao, sistema circulatorio, sistema
geniturinario, gbnadas, musculos, 0ssos e cartilagens.

e Ja a camada endoderme origina o revestimento epitelial do sistema

gastrointestinal, pancreas, tireoide, pulmdes e figado [16].

Alteracbes no desenvolvimento dos 6rgdos dessas camadas podem
causar defeitos genéticos, como no caso da DE, resultando em alteragcfes no

desenvolvimento e manifestacdes clinicas caracteristicas [8].

As Displasias Ectodérmicas possuem duas principais variacdes: a
hipoidrética/anidroética, que é recessiva ligada ao cromossomo X, e a hidrotica

ou sindrome de Clouston, que € hereditaria autossémica [1].

7

A Displasia Ectodérmica Hipoidrética (DEH): Essa € a forma mais
comum. E caracterizada por reducio ou auséncia de glandulas sudoriparas,
pele seca, cabelo ralo ou ausente, auséncia parcial ou total de dentes

(hipodontia ou anodontia) e unhas frageis. Também pode estar associada a
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dificuldades em regular a temperatura corporal devido a reducédo da sudorese.
E geralmente uma condicéo recessiva ligada ao cromossomo X, em que o gene
é transmitido pela mae e geralmente se manifesta nos filhos homens [4, 18].
Cada filho homem tem 50% de chance de herdar a condicéo, e cada filha tem
50% de chance de ser portadora. Mulheres portadoras podem apresentar

sintomas leves, como dentes ausentes ou conicos e sudorese reduzida [17].

Displasia Ectodérmica Hidrotica (DEHd) ou Sindrome de Clouston: Na
forma hidrética, a producao de suor é preservada. As principais manifestacées
incluem unhas distréficas, cabelos escassos, anomalias dentarias [19, 20] e
anormalidades oculares que incluem o estrabismo, conjuntivite e catarata

prematura [21].

Estima-se que a incidéncia da sindrome seja de aproximadamente 1 a
cada 100.000 nascimentos, sendo na maioria em homens. A proporcao entre

0s sexos é de cinco homens para uma mulher [2, 22].
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3.2 Classificacéo de Displasia Ectodérmica

A quantidade de subgrupos da Displasia Ectodérmica tem gerado
divergéncias na literatura ao longo dos anos, refletindo sua grande variabilidade
genética e clinica. Em 1982, foram identificados 132 tipos diferentes da
sindrome, [23] nUmero que aumentou para 154 tipos em 2006, acompanhando
0s avanc¢os no entendimento da condi¢cdo [24]. J& no estudo de Visinoni,
realizado em 2009, foram descritos 186 subgrupos de displasias ectodérmicas,
com diferentes padrbes de heranca, incluindo autossémico dominante,
autossdmico recessivo, ligado ao cromossomo X ou de etiologia desconhecida.
Esses dados destacam a complexidade e a diversidade dessa condicdo
genética [23].

Para classificar as displasias ectodérmicas, sdo formados subgrupos
com base na combinacdo de quatro defeitos primarios caracteristicos da
condicdo. Esses defeitos envolvem alteracdes especificas nas seguintes

estruturas:

e EDI.: Tricodisplasia (alteracdes nos cabelos, como fios finos, frageis ou
auséncia de pelos).

e ED2: Displasia dentaria (problemas no desenvolvimento dos dentes,
como auséncia ou formato anormal).

e ED3: Onicodisplasia (altera¢des nas unhas, como crescimento irregular
ou unhas frageis).

e ED4: Disidrose (alteracbes nas glandulas sudoriparas, como suor

reduzido ou auséncia de transpiragéo).

Os subgrupos, organizados de acordo com as combinacdes dos defeitos
presentes, refletem diferentes manifestagfes clinicas, permitindo uma melhor

compreensao e classificacao da displasia ectodérmica. Sao eles:

e Subgrupo 1-2-3-4: Inclui todos os quatro defeitos (tricodisplasia,
displasia dentéria, onicodisplasia e disidrose).
e Subgrupo 1-2-3: Combina tricodisplasia, displasia dentaria e

onicodisplasia.

15
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e Subgrupo 1-2-4: Combina tricodisplasia, displasia dentéria e disidrose.
e Subgrupo 1-2: Combina tricodisplasia e displasia dentéria.

e Subgrupo 1-3: Combina tricodisplasia e onicodisplasia.

e Subgrupo 1-4: Combina tricodisplasia e disidrose.

e Subgrupo 2-3-4: Combina displasia dentaria, onicodisplasia e disidrose.
e Subgrupo 2-3: Combina displasia dentaria e onicodisplasia.

e Subgrupo 2-4: Combina displasia dentaria e disidrose.

e Subgrupo 3: Apenas onicodisplasia.

e Subgrupo 4: Apenas disidrose.

Essa classificagao facilita o entendimento das diversas manifestacdes clinicas
da displasia ectodérmica, auxiliando no diagnostico e no manejo direcionado

de cada caso [25].
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3.3. Manifestac¢des Clinicas Gerais

Entre os primeiros sinais preocupantes antes do primeiro ano de vida,
destaca-se a hipertermia, quando a crianca apresenta sensacao de calor sem
causa aparente, devido a auséncia ou reducdo das glandulas sudoriparas,
responsaveis pela producdo de suor. Essa condi¢do afeta a termorregulacao,
podendo causar episodios de febre e levando os pais a buscarem atendimento
especializado.

Contudo, os pediatras enfrentam dificuldades diagndsticas nesse
estagio inicial, pois sinais como unhas aparentemente normais, auséncia de

erupcao dentéria e pouco cabelo sdo comuns em recém-nascidos.

Com os avancos da genética médica, o diagnéstico pré-natal ja é
possivel por meio da analise do DNA fetal, especialmente em familias com
histérico da doenca [5, 7]. Ainda assim, outros indicios clinicos podem surgir

com o tempo, como:

e Hipotricose: reducao ou auséncia de pelos corporais e capilares;

e Anodontia total ou parcial: auséncia congénita de dentes, tanto deciduos
quanto permanentes;

e Alteracdes na pele, unhas frageis ou displasicas e caracteristicas faciais
marcantes, como labios protuberantes, ponte nasal deprimida e pele

Seca.

As analises microscopicas da pele revelam que a camada externa
(epiderme) € fina e achatada, além de apresentar glandulas sudoriparas pouco

desenvolvidas ou completamente ausentes [21].

As mortes no primeiro ano de vida por causa de altas temperaturas
corporais diminuiram de 20% em 1980 para 2,1% em 2010. Essa melhora na
sobrevivéncia esta diretamente ligada a um estilo de vida mais adequado, a
maior conscientizagcao sobre os riscos dessa condicéo e ao melhor controle da

temperatura corporal dos pacientes [26].
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Essa doenca também pode ser fatal por causa de infecgbes
respiratérias, ja que ha uma relacdo com a maior ocorréncia de asma em
pacientes com displasia ectodérmica. Por isso, o progndéstico é mais delicado

para pessoas que tém outras doencas associadas [27].

N&o existe um tratamento especifico para a doencga. O foco é monitorar
a temperatura corporal e acompanhar o desenvolvimento da denticdo. Alguns
procedimentos estéticos podem ajudar a melhorar a aparéncia do paciente, e,

em alguns casos, o uso de acetilcolina tem mostrado resultados positivos [21].

18



3.4. ManifestacOes Orofaciais

O desenvolvimento do osso alveolar acontece em resposta a erupcao
dos dentes. Assim, na displasia ectodérmica, esse 0sso se adapta e passa por
remodelacdo conforme a demanda dentaria, sofrendo reabsorcdo nos locais

onde ha perda dental [18].

A perda de dimensao vertical de ocluséo acontece por causa da falta de
dentes, o que pode causar pequenas fissuras ao redor da boca e dos olhos,

dando uma aparéncia mais envelhecida.

Alguns pacientes podem apresentar caracteristicas fisicas atipicas,
como testa proeminente, saliéncias na testa, olheiras, olhos mais afastados do
gue o normal, pode apresentar uma dobra de pele no canto interno dos olhos,
nariz evertido, ponte nasal deprimida, labios proeminentes e queixo ou

mandibula mais projetados.

As manifestacdes orais mais frequentes na displasia ectodérmica séo a
hipodontia e a anodontia, resultando na auséncia parcial ou completa dos
dentes. Além disso, a falta de formacao da lamina dental faz com que alguns
elementos dentéarios, especialmente incisivos e caninos, apresentem formato

coOnico ou afilado.

Embora a formacdo dentaria envolva tanto tecido ectodérmico quanto
mesodérmico, o esmalte dentario tem origem exclusivamente ectodérmica.
Dessa forma, alteracbes no desenvolvimento do ectoderma podem causar
falhas na formacdo ou auséncia de dentes. Essas anomalias podem afetar

tanto a denticdo decidua quanto a permanente [1, 28].

O esmalte é mais suscetivel a caries e danos mecanicos. Além disso,
pode ocorrer inflamagéo atréfica da mucosa oral, acompanhada de voz rouca

e, em alguns casos, dificuldade para deglutir [29].

Como dito, a hipodontia é o mais impactante em pacientes com DE, que

apontam a reducédo da lamina dentaria como causa da frequéncia de dentes
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conoides em ambas as denti¢des, da possibilidade de hipoplasia de esmalte e

de haver ou ndo anodontia.

Durante o desenvolvimento embrionario, o ectoderma produz esmalte e
participa da formacao do 6rgédo do esmalte, essencial para o desenvolvimento
dos dentes. Quando os genes que controlam esse processo sofrem mutagéo,
isso pode prejudicar diretamente a formacao dos dentes.

Essas mutacBes genéticas interferem na iniciagdo da odontogénese,
gue € o processo de formacéo dos dentes. Como resultado, alguns ou todos os
germes dentarios ndo se desenvolvem corretamente ou nem chegam a se
formar. Quando os dentes se formam, eles frequentemente apresentam
alteracbes morfolégicas devido a falha na diferenciagdo celular do epitélio do
orgao do esmalte. Em vez de adquirirem uma forma normal (como molares com
varias cuspides ou incisivos com borda reta), os dentes formados acabam

sendo pequenos, afilados e com aspecto conico [30].
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3.5. Diagndstico

O diagnostico da Displasia Ectodérmica é feito, principalmente, com
base nos sinais clinicos apresentados pelo paciente. Isso inclui observar a
distribuicdo e quantidade dos poros sudoriparos, a qualidade e quantidade do
suor, caracteristicas do cabelo, analise bioquimica das secrec¢des lacrimais e,
em alguns casos, biopsia da pele. Além disso, 0os pacientes costumam
apresentar imunodeficiéncia, com niveis reduzidos de imunoglobulinas
(hipogamaglobulinemia), baixa proliferacao de linfécitos e comprometimento da

imunidade celular [31].

Um sinal importante para identificar a Displasia Ectodérmica Hipoidrética
€ a febre recorrente sem causa aparente no primeiro ano de vida. Essa
condicdo esta associada a incapacidade de transpirar e a intolerancia ao calor,
0 gque pode resultar em febres altas, frequentemente acima de 40°C, mesmo
apos esforcos leves, afetando significativamente a qualidade de vida do
paciente [32].

E muito importante que o cirurgido-dentista esteja atento as principais
caracteristicas da Displasia Ectodérmica (DE), pois € comum que pacientes
com essa condicdo procurem atendimento odontolégico. Embora muitas
caracteristicas sejam facilmente identificaveis, as manifestagfes clinicas e
fisicas podem variar bastante e estar relacionadas a fatores genéticos, exigindo

uma avaliacdo detalhada para um diagndstico preciso [33].

Este diagndstico € feito com base em avaliacdo clinica, genealdgica,
genética e por meio de exames de imagem. Para confirmacéo € necessario que

pelo menos duas estruturas ectodérmicas estejam comprometidas.

Testes genéticos, como andlise de genes individuais, painéis genéticos
direcionados, sequenciamento do genoma ou exoma, sdo importantes tanto
para a confirmagdo quanto para o aconselhamento genético. Além disso,
exames pré-natais, como fetoscopia para avaliar glandulas sudoriparas e
sondas de DNA para identificar o gene causador, podem ser utilizados no

acompanhamento durante a gestacao [34, 35].
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A biopsia da pele fetal, realizada com o uso de fetoscopio, juntamente
com a ultrassonografia 3D, pode ser ferramentas Uteis na deteccao da DE ainda
na fase intrauterina. Esses métodos permitem a analise das glandulas
sudoriparas e outras caracteristicas fisicas, possibilitando um diagndstico

precoce e melhor acompanhamento durante a gestagao [36, 37].

Para diferenciar os tipos de Displasia Ectodérmica (ligada ao
cromossomo X, autossémica recessiva ou dominante), € importante avaliar o
padrdo genético familiar. Isso pode incluir a analise do padrao de distribuicdo
das glandulas sudoriparas em mulheres da familia e a realizacdo de exames
odontolégicos, preferencialmente com o auxilio de ultrassonografia, para
identificar caracteristicas especificas relacionadas a cada forma de heranca
genética [38].
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3.6 Impactos na qualidade de vida

O apoio psicologico é essencial, pois os pacientes frequentemente
enfrentam timidez, retraimento e baixa autoestima devido a aparéncia facial e

a auséncia de dentes.

Embora a abordagem precoce enfrente limitagbes devido a idade da
crianca e a sua capacidade de compreensdo e cooperacgédo, ela é altamente
recomendada. Procedimentos como cirurgias para tratar hipoidrose e
tratamentos odontolégicos que restauram as funcdes estomatognaticas nao
apenas melhoram a qualidade de vida, mas também favorecem a reintegracao

social e resgatam a autoestima do paciente.

Como se trata de uma condicao irreversivel, o objetivo do tratamento é
aliviar os sintomas e acompanhar o paciente até a maturacdo esquelética. O
cirurgido-dentista, em especial, precisa adaptar suas praticas para cada faixa
etaria, garantindo o cuidado adequado ao longo do desenvolvimento do
paciente [34, 39].

O exame oral frequentemente revela auséncia parcial ou completa de
dentes (edentulismo), embora a auséncia total seja menos comum. A falta de
dentes em determinadas areas pode comprometer o desenvolvimento normal
dos processos alveolares das arcadas maxilar e mandibular. Quando os dentes
estdo presentes, geralmente sdo mal formados, com formato conico ou
caracteristicas como denticdo taurina, além de apresentarem defeitos no
desenvolvimento do esmalte. Também pode ocorrer disfungcdo das glandulas
salivares, levando a reducédo na producdo de saliva e causando xerostomia
(boca seca) [41].

O edentulismo pode levar a uma redugdo da dimensdao vertical devido a
altura insuficiente dos processos alveolares. Isso resulta em diminuicdo da
capacidade mastigatdria, retrusdo da maxila e uma mandibula que se torna
protuberante e rotacionada anteriormente, favorecendo uma tendéncia

esquelética para Classe Il [42].
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Pacientes com essa condi¢cado costumam apresentar timidez, retraimento
e baixa autoestima devido a aparéncia atipica e a auséncia de dentes. O
tratamento odontolégico desempenha um papel essencial no resgate da
autoestima, na melhora do convivio social e na recuperacao da qualidade de
vida desses individuos. As proteses, por serem temporarias, precisam de
acompanhamento regular e substituicbes conforme o crescimento do paciente.
Essa reabilitacdo pode transformar significativamente o comportamento dos

pacientes, tornando-os mais confiantes, alegres e extrovertidos [22].

A melhora na autoestima de pacientes com Displasia Ectodérmica
Hidrotica é notavel quando o tratamento é iniciado apdés o inicio da vida escolar.
Por isso, € essencial que medidas protéticas e estéticas sejam implementadas
0 mais cedo possivel, ajudando na integracdo social e no desenvolvimento

emocional da crianca [43].

O cuidado de criancas com Displasia Ectodérmica deve ser realizado por
uma equipe de profissionais capacitados para diagnosticar, planejar o
tratamento e acompanhar a evolucdo do caso. A composicdo dessa equipe
varia conforme a gravidade e a complexidade da condicdo, podendo incluir
especialistas de diferentes areas. Além disso, a psicoterapia ou o
aconselhamento psicoldgico é altamente recomendado, pois oferece suporte
tanto a crianca quanto a familia, reconhecendo o papel fundamental que pais e

irmaos desempenham no desenvolvimento emocional e social da crianca [6].
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3.7. Atuacao multidisciplinar

O tratamento da Displasia Ectodérmica Hipoidrotica (DEH) exige o
envolvimento de uma equipe multidisciplinar, incluindo geneticistas,
dermatologistas, pediatras, ortodontistas, cirurgibes bucomaxilofaciais,
implantodontistas, protesistas, otorrinolaringologistas, fonoaudidlogos e
psicélogos. Esses profissionais trabalham juntos para atender as necessidades
especificas de cada paciente [34, 39].

Ao diagnosticar a Displasia Ectodérmica, é fundamental orientar os pais
ou responsaveis sobre os problemas associados a sindrome, como a auséncia
ou reducdo do suor e a necessidade de monitorar cuidadosamente a
temperatura corporal para evitar complicacdes. Além disso, € importante
investigar e tratar problemas relacionados aos olhos, hipofise, ouvidos, sistema
respiratério e gastrointestinal, com o auxilio de profissionais especializados.
Para o cirurgido-dentista, o foco deve ser o tratamento das deformidades
dentéarias, a reabilitacdo oral do paciente e 0 manejo da deficiéncia salivar,

prevenindo as consequéncias que ela pode causar [19].

7

A parte que cabe ao dentista € muito complexa, desde conseguir
reconhecer 0s sinais nos estagios iniciais, ainda com muita cautela, passando
por movimentacdes ortoddnticas, facetas estéticas, proteses, reconstrucdes
em resina composta, possiveis cirurgias ortognaticas e instalacéo de implantes
[44].

Além da complexidade técnica no tratamento da Displasia Ectodérmica,
as evidéncias mostram que as manifestacbes clinicas estdo intimamente
ligadas ao sofrimento psicoldgico. Nesse contexto, as intervencdes
odontoldgicas desempenham um papel crucial ndo apenas na restauragéo
funcional e estética, mas também na recuperacdo da autoestima e na
reabilitacéo psicossocial desses pacientes. O cirurgido-dentista, como parte de
uma equipe multidisciplinar, contribui significativamente para promover
melhorias na qualidade de vida, enfrentando os desafios impostos pela

condicao de forma integrada e humanizada [33].
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Na area odontolégica recomenda-se a avaliagdo precoce das
mandibulas, do alvéolo e da denticdo em desenvolvimento, especialmente por
volta de 1 ano de idade. A palpacédo do alvéolo pode indicar a presenca de
botdes dentarios, percebidos como pequenas protuberancias que sinalizam o
inicio do desenvolvimento dos dentes. Além disso, radiografias panordmicas ou
convencionais devem ser realizadas conforme necessario para identificar a
extensdo da hipodontia e auxiliar no planejamento do tratamento odontoldgico
[18].

Destaca-se a relevancia de uma abordagem integral no cuidado de
pacientes com Displasia Ectodérmica, considerando ndo apenas as
necessidades clinicas, mas também os aspectos psicoldgicos.

Estudos apontam que pacientes com hipodontia enfrentam maior
ansiedade, qualidade de vida mental reduzida e restricdes em atividades
devido a questbes emocionais. Aqueles com menos de 10 dentes tendem a
manifestar niveis ainda mais altos de ansiedade e depressao.

Além disso, 0 uso de préteses removiveis tem sido associado a niveis
mais elevados de depressdo, enquanto os implantes, embora eficazes na
reabilitacdo oral, nem sempre resultam em um bem-estar psicolégico
proporcional. Pequenas intervencdes, como 0 aumento da coroa do incisivo
central ou restauracfes, demonstram impacto psicolégico surpreendentemente
positivo, reforcando a importancia do papel do cirurgido-dentista em

tratamentos que consideram tanto a saude fisica quanto a mental [39].

ApoOs o diagndstico inicial da DE, torna-se essencial conduzir uma série
de avaliacBes clinicas para determinar a gravidade do quadro e elaborar um

plano de acompanhamento adequado.

A avaliacéo capilar deve analisar o grau de hipotricose, que é a reducao
ou auséncia de cabelo, uma manifestagdo comum na sindrome, enquanto na
avaliacdo da pele é fundamental analisar a gravidade da hipoidrose (diminuicao
da producédo de suor), com atengdo especial aos episédios de hipertermia, ja

gue esses pacientes apresentam dificuldade em regular a temperatura

26



corporal. Essas avaliagOes sao realizadas principalmente por dermatologistas,
gue podem conduzir o diagndstico e o tratamento adequados.

Com relacéo as vias aéreas superiores, é essencial avaliar a presenca
de secrecfes endurecidas nas passagens nasais e auditivas, pois elas podem
causar desconforto e infec¢gdes recorrentes. Por isso, é recomendado realizar
consultas regulares com o otorrinolaringologista para acompanhamento e

tratamento adequado.

No sistema respiratorio, é importante observar a ocorréncia de
pneumonia recorrente ou de asma, pois essas condicdes podem estar
associadas a anomalias nas glandulas brénquicas, que comprometem a
producdo de muco protetor. O acompanhamento e tratamento desses quadros

séo realizados pelo pneumologista, especialista em doencas respiratorias.

A avaliacdo oftalmolégica também é indicada, uma vez que alteracdes
nas glandulas meibomianas podem provocar olhos secos, exigindo cuidados
especificos. O acompanhamento deve ser realizado pelo oftalmologista.

Por fim, o aconselhamento genético deve ser conduzido por profissionais
especializados, como geneticistas clinicos. Esse acompanhamento é
fundamental para construir o histérico familiar detalhado, explicar a natureza da
doenca, o modo de heranca (MOI) e esclarecer as implicacdes médicas e
pessoais para o paciente e seus familiares, ajudando-os a tomar decisdes

informadas sobre a saude a curto e longo prazo [25].
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3.8 Tratamento odontolégico

O tratamento para pacientes com Displasia Ectodérmica oferece
diversas opcoes, que sao escolhidas com base em fatores como a idade do
paciente, a presenca ou auséncia de dentes e a quantidade de osso disponivel

na area afetada.

Os procedimentos odontolégicos reabilitadores incluem a confeccao de
facetas estéticas, tratamentos ortodonticos, reanatomizacdo estética com
compaositos, instalacdo de implantes osseointegrados e confecgao de proteses
parciais ou totais. Essas abordagens visam restaurar a funcédo e a estética,

promovendo uma melhor qualidade de vida para o paciente [19].

Em um relato de caso, um paciente de 9 anos com Displasia
Ectodérmica recebeu tratamento odontolégico que incluiu o uso de proteses
parciais e/ou totais para substituir as auséncias dentarias, com o auxilio de dois
mini-implantes na arcada inferior. Esses mini-implantes foram utilizados para
aumentar a retencdo da protese. Além disso, os dentes anteriores foram
restaurados com resina composta, as proteses foram adaptadas de acordo com
as necessidades do paciente, que estd em fase de crescimento, e 0
acompanhamento foi realizado por uma equipe composta por nove
profissionais. Apesar de ser uma técnica considerada invasiva devido ao
estagio de desenvolvimento do paciente, o uso de préteses com mini-implantes
foi eficaz para melhorar a retencdo protética, além de proporcionar melhorias
na fala, mastigagcdo e estética. Entretanto, sdo necessarios mais estudos
clinicos com seguimento a longo prazo para avaliar a eficacia do uso de mini-
implantes como uma alternativa reabilitadora em criangas com Displasia
Ectodérmica [40].

No entanto, conforme mencionado por Mendes et al. e Tuma et al. 0 uso
de implantes dentarios na primeira infancia é contraindicado para criangas
portadoras de DE. Isso ocorre porque os implantes ndo acompanham o
crescimento craniofacial da crianga, agindo como dentes anquilosados, ou seja,
permanecem fixos e ndo se ajustam ao desenvolvimento 0sseo. Isso pode

resultar em varias complicacdes, como a posi¢cao do implante abaixo do plano
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de ocluséo, risco de luxacao, exposi¢ao do implante e limitagéo no crescimento
dos 0ssos basais. Tais fatores podem comprometer tanto a estética quanto a

funcao, prejudicando o desenvolvimento normal da crianca [24].

A hipodontia (auséncia de dentes) e a alopecia (queda de cabelo) sao
sinais clinicos comuns em pacientes com Displasia Ectodérmica. Outras
alterac6es observadas incluem hipoplasia coronéria do tipo conoide, que afeta
principalmente os incisivos permanentes, além de otites de repeticdo, asma e
eczema. O tratamento odontolégico tem como objetivos permitir uma melhor
funcdo mastigatéria, melhorar a aparéncia do paciente, estabelecer um perfil

facial adequado a sua idade e corrigir a fala.

E importante que os profissionais de salde, especialmente os dentistas,
figuem atentos a essas necessidades durante o tratamento. A elevacdo da
temperatura corporal, causada por estresse ou falta de climatizacdo adequada,
especialmente durante o verdo, pode causar desconforto significativo nos
pacientes com Displasia Ectodérmica no consultério odontoldgico, o que exige
cuidados especiais para garantir o bem-estar do paciente durante o

procedimento [45].

A abordagem terapéutica deve ser personalizada, considerando as
condicdes especificas de cada paciente para garantir um resultado eficaz, que
pode envolver desde tratamentos odontoldgicos reabilitadores até intervencdes

para melhorar a qualidade de vida e funcionalidade dos pacientes [46].

Individuos com hipodontia grave, que apresentam a auséncia de
multiplos dentes, podem se beneficiar de tratamentos protéticos para melhorar
a eficiéncia mastigatoéria e fonética, além de proporcionar uma aparéncia mais
estética e harmoniosa. Esses tratamentos ndo s6 ajudam a restaurar a fungao,
mas também desempenham um papel fundamental na elevacéo da autoestima
do paciente, permitindo maior confiangca no convivio social e nas interacdes
diarias [47].

Em criangas, o tratamento odontoldgico pode ser mais desafiador devido

a necessidade de ajustes constantes nas proteses, uma vez que as arcadas
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dentarias ainda estdo em desenvolvimento. Além disso, a colaboracdo da
crianga pode ser limitada, o que exige paciéncia e uma abordagem cuidadosa.
O tratamento precoce pode comecar com procedimentos simples, como
restauracbes, e evoluir para o uso de proteses dentarias conforme o
crescimento da crianga, sempre considerando as mudancas nas estruturas

orais ao longo do tempo [19].

Em criancas com mais de sete anos, os implantes dentarios podem ser
Uteis na regido anterior da mandibula, principalmente quando ndo ha dentes e
a crianca ndo consegue utilizar préteses removiveis convencionais. Nesse
caso, os implantes podem ajudar a melhorar a retencdo da protese. Vale
destacar que as préteses dentarias precisam ser substituidas periodicamente,
muitas vezes a cada 2,5 anos, para garantir que se adaptem as mudancas na

arcada dentaria.

No tratamento da displasia ectodérmica, as proteses totais e parciais sao
comumente utilizadas, sendo de facil confeccdo para casos de anodontia
parcial ou total. Devido as caracteristicas da doenca, criancas e adolescentes
com displasia ectodérmica geralmente requerem tratamentos protéticos mais
extensos e complexos, com acompanhamento constante para garantir que a
reabilitacdo oral seja adequada as necessidades da crianca durante seu

desenvolvimento [48].

Atualmente, uma alternativa de tratamento para as agenesias dentarias
em pacientes com displasia ectodérmica na idade adulta sdo os implantes
osseointegrados, que oferecem uma solucdo permanente e eficaz para a
substituicdo dos dentes ausentes. Além disso, as facetas estéticas e
restauragdes com compositos nos dentes que apresentam forma alterada séo
técnicas que proporcionam resultados estéticos imediatos e satisfatorios.
Essas abordagens ndo apenas melhoram a funcionalidade dentaria, mas
também tém um impacto positivo no aspecto psicolégico do paciente,

restaurando a autoestima e a confiangca em sua aparéncia [49].

E fundamental que os profissionais orientem de forma clara e adequada

as criangas e seus responsaveis sobre 0 uso e a manutencao das proéteses.
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Isso contribui para uma melhor adaptacao da crianga ao tratamento e para o

sucesso da reabilitacdo [50].
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4. CONSIDERACOES FINAIS

A Displasia Ectodérmica € uma condicdo genética complexa que
imp&e desafios significativos ao tratamento, especialmente no que se refere a
reabilitacdo oral. Pacientes com essa condicdo apresentam alteracdes
estruturais e funcionais que afetam n&o apenas a cavidade oral, mas também
outras estruturas ectodérmicas, como cabelo, unhas, pele e glandulas

sudoriparas.

O sucesso no manejo da Displasia Ectodérmica ndo seria possivel
sem a colaboracédo de uma equipe multidisciplinar, composta por geneticistas,
dermatologistas, endocrinologistas, psicélogos e outros especialistas. Essa
integracdo de profissionais trabalhando juntos é crucial para abordar as
multiplas manifestacdes clinicas da condicdo e realizar o direcionamento

correto do tratamento, oferecendo um cuidado especializado ao paciente.

Nesse contexto, o cirurgido-dentista deve atuar de forma precoce e
adaptada para cada caso, ndo se limitando apenas ao aspecto funcional; mas
também buscando resgatar a confianca e reintegrar socialmente os individuos

afetados.

Assim, conclui-se que o cirurgido-dentista desempenha um papel
indispensavel no manejo da Displasia Ectodérmica, assumindo a
responsabilidade de planejar e executar reabilitacdes orais, sendo parte
essencial de uma equipe integrada que busca promover saude, bem-estar e

reintegracéo social.
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