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RESUMO 

 

Displasia ectodérmica (DE) é um grupo complexo de distúrbios 

congênitos, raros e hereditários. As características da DE incluem 

anormalidades em estruturas que se originam do ectoderma do embrião. O 

diagnóstico é realizado quando duas ou mais estruturas anatômicas 

apresentam alterações, as alterações ocorrem principalmente na pele, cabelo, 

unhas, glândulas sudoríparas, glândulas sebáceas e dentes. Pacientes com 

displasia ectodérmica frequentemente enfrentam impactos negativos em sua 

aparência, especialmente devido às alterações faciais e à ausência de dentes. 

Este trabalho tem como objetivo destacar a importância do cirurgião-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 científicas como PubMed, SciELO, Google Acadêmico 

e livros, com os descritores: “displasia ectodérmica”, “reabilitação oral”, 

“cirurgião-dentista” e “tratamento multidisciplinar”. Foram analisados 50 artigos 

selecionados após critérios de inclusão, fornecendo embasamento para 

destacar a relevância da atuação odontológica nesses casos. Concluímos que 

a Displasia Ectodérmica é uma condição genética complexa que exige uma 

abordagem multidisciplinar, envolvendo geneticistas, dermatologistas, 

endocrinologistas, psicólogos e outros especialistas. Diante disso, é 

extremamente importante que o cirurgião-dentista saiba identificar as principais 

características dessa síndrome. Após o diagnóstico, é essencial que os 

pacientes recebam um tratamento multiprofissional que promova bem-estar 

físico, emocional e melhore sua qualidade de vida. Assim, o cirurgião-dentista 

desempenha um papel indispensável ao planejar e realizar reabilitações orais 

personalizadas, contribuindo para a recuperação da autoestima e a 

reintegração social dos indivíduos acometidos. 

Palavras-chave: Displasia ectodérmica, Reabilitação oral, Cirurgião-dentista, 

Qualidade de vida, Tratamento odontológico. 

 



 

 

 

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. 

 

 

 



 

 

LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS 

 

DE: Displasia Ectodérmica 

DEH: Displasia Ectodérmica Hipoidrótica 

DEHd: Displasia Ectodérmica Hidrótica 

CD: Cirurgião dentista 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

SUMÁRIO  

 

1. Introdução................................................................................09 

2. Metodologia.............................................................................12 

3. Revisão da literatura................................................................13 

 

3.1. Definição de Displasia Ectodérmica..................................13 

 

3.2. Classificação de Displasia Ectodérmica............................15 

 

3.3. Manifestações Clínicas Gerais...........................................17 

 

3.4. Manifestações Orofaciais...................................................19 

 

3.5. Diagnóstico.........................................................................21 

 

3.6. Impactos na Qualidade de Vida.........................................23 

  

3.7. Atuação multidisciplinar.....................................................25 

 

3.8. Tratamento Odontológico..................................................28 

 

4. Considerações finais.................................................................32 

5. Referências...............................................................................33 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

9 
 

1.  INTRODUÇÃO 

As displasias ectodérmicas mostram de forma notável como o avanço 

na área da saúde evolui rapidamente. Em 1971, eram conhecidas apenas oito 

variações dessas condições. Atualmente, cerca de 200 tipos distintos de 

displasias ectodérmicas já foram descritos, e aproximadamente 30 delas 

tiveram seu gene causador identificado no nível molecular [1]. As displasias 

ectodérmicas possuem duas principais variações: a hipoidrótica/anidrótica, que 

é recessiva ligada ao cromossomo X, e a hidrótica, que é hereditária 

autossômica [2]. 

As classificações funcionam como instrumentos de apoio e 

acompanham o estágio atual do conhecimento científico. Normalmente, sua 

utilidade é temporária, sendo substituídas à medida que surgem novos critérios 

com o avanço da ciência [3]. 

A displasia ectodérmica hipoidrótica (DEH) é geralmente uma condição 

recessiva ligada ao cromossomo X, em que o gene é transmitido pela mãe e 

se manifesta nos filhos homens [4]. 

O primeiro sintoma observado historicamente, e que também foi um dos 

sinais importantes neste caso, é a ausência ou redução das glândulas 

sudoríparas, responsáveis pela produção de suor, o que leva a episódios 

recorrentes de febre. Outros sinais clínicos comuns incluem: 

● Hipotricose: redução ou ausência de pelos corporais e capilares; 

● Anodontia total ou parcial: ausência congênita de dentes, tanto decíduos 

quanto permanentes; 

● Alterações na pele, unhas frágeis ou displásicas e características faciais 

marcantes, como lábios protuberantes, ponte nasal deprimida e pele 

seca [5]. 

O desenvolvimento do osso alveolar ocorre em resposta à erupção dos 

dentes. Na displasia ectodérmica, esse osso adapta-se e passa por 

remodelações conforme a demanda dentária, sofrendo reabsorção nos locais 

onde há perda dental [6].   
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Os pediatras enfrentam dificuldades para estabelecer um diagnóstico no 

primeiro ano de vida da criança, pois existem padrões considerados normais, 

como hipertermia desde o nascimento, unhas aparentemente normais, 

ausência de erupção dentária e pouco cabelo, características comuns em 

recém-nascidos [7]. 

Contudo, com os avanços da genética médica, hoje é possível realizar 

diagnóstico pré-natal por meio do estudo do DNA fetal, principalmente em 

famílias com histórico da doença [5]. 

Pacientes com displasia ectodérmica frequentemente enfrentam 

impactos negativos em sua aparência, especialmente devido às alterações 

faciais e à ausência de dentes [8]. 

A solução dos problemas odontológicos em pacientes com displasia 

ectodérmica requer uma abordagem terapêutica multidisciplinar [9]. Os 

cirurgiões-dentistas, devem estar preparados para emitir diagnósticos 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 têm como 

objetivos restaurar a funcionalidade, melhorar a fala, a aparência facial e a 

estética odontológica, além de restabelecer a dimensão vertical e fornecer 

suporte aos tecidos moles do rosto [11]. 

Os possíveis tratamentos incluem: próteses totais, próteses parciais 

removíveis, próteses parciais fixas convencionais ou de resina, próteses 

suportadas por implantes, autotransplantes, restaurações diretas, terapia 

ortodôntica, tratamento ortopédico e ortognática, sendo aplicados 

individualmente ou em combinação, conforme necessário [12, 13, 14, 15]. 

Esta revisão de literatura visa investigar o papel fundamental do 

cirurgião-dentista na reabilitação oral de pacientes com displasia ectodérmica, 

enfatizando os principais desafios clínicos e a necessidade de uma abordagem 

multidisciplinar. Buscando destacar a importância da colaboração 

interprofissional entre odontologia, genética, pediatria e outras especialidades 
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para garantir um tratamento integral. Outro objetivo é identificar as alterações 

dentárias mais frequentes associadas à síndrome, como hipodontia e dentes 

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

Este trabalho trata-se de uma revisão de literatura com abordagem 

qualitativa, de caráter descritivo e exploratório, com o objetivo de analisar o 

papel do cirurgião-dentista na reabilitação oral de pacientes com displasia 

ectodérmica, destacando a importância da atuação multidisciplinar nesses 

casos. 

A seleção dos materiais foi realizada por meio de busca em bases de 

dados científicas como PubMed, SciELO, Google Acadêmico e livros. 

Utilizando os seguintes descritores: “displasia ectodérmica”, “reabilitação oral”, 

“cirurgião-dentista” e “tratamento multidisciplinar”. Ao todo, foram analisados 55 

artigos para a elaboração deste trabalho. Desses, 3 foram excluídos por se 

distanciar do tema proposto, 2 por serem considerados desatualizados. Assim, 

a revisão foi estruturada com base em 50 artigos selecionados, que 

abordassem diretamente a atuação odontológica em casos de displasia 

ectodérmica.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

13 
 

 

3.  REVISÃO DE LITERATURA 

. 

3.1 Definição de Displasia Ectodérmica 

A Síndrome da Displasia Ectodérmica é um conjunto de distúrbios hereditários 

que afetam duas ou mais estruturas derivadas do ectoderma, resultando em 

formação incompleta dessas estruturas e manifestações clínicas 

características [8]. 

O embrião em desenvolvimento possui três camadas: ectoderme, 

mesoderme e endoderme, formadas durante a gastrulação.  

● A camada ectoderme é responsável pelo desenvolvimento de estruturas 

como glândulas mamárias, pele, cabelo, unhas, dentes, ouvido externo, 

melanócitos, córnea, sistema lacrimal e os sistemas neural central e 

periférico. 

● A mesoderme forma órgãos como coração, sistema circulatório, sistema 

geniturinário, gônadas, músculos, ossos e cartilagens.  

● Já a camada endoderme origina o revestimento epitelial do sistema 

gastrointestinal, pâncreas, tireoide, pulmões e fígado [16]. 

Alterações no desenvolvimento dos órgãos dessas camadas podem 

causar defeitos genéticos, como no caso da DE, resultando em alterações no 

desenvolvimento e manifestações clínicas características [8]. 

As Displasias Ectodérmicas possuem duas principais variações: a 

hipoidrótica/anidrótica, que é recessiva ligada ao cromossomo X, e a hidrótica 

ou síndrome de Clouston, que é hereditária autossômica [1]. 

A Displasia Ectodérmica Hipoidrótica (DEH): Essa é a forma mais 

comum. É caracterizada por redução ou ausência de glândulas sudoríparas, 

pele seca, cabelo ralo ou ausente, ausência parcial ou total de dentes 

(hipodontia ou anodontia) e unhas frágeis. Também pode estar associada a 



 

14 
 

dificuldades em regular a temperatura corporal devido à redução da sudorese. 

É geralmente uma condição recessiva ligada ao cromossomo X, em que o gene 

é transmitido pela mãe e geralmente se manifesta nos filhos homens [4, 18]. 

Cada filho homem tem 50% de chance de herdar a condição, e cada filha tem 

50% de chance de ser portadora. Mulheres portadoras podem apresentar 

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

Displasia Ectodérmica Hidrótica (DEHd) ou Síndrome de Clouston: Na 

forma hidrótica, a produção de suor é preservada. As principais manifestações 

incluem unhas distróficas, cabelos escassos, anomalias dentárias [19, 20] e 

anormalidades oculares que incluem o estrabismo, conjuntivite e catarata 

prematura [21].  

Estima-se que a incidência da síndrome seja de aproximadamente 1 a 

cada 100.000 nascimentos, sendo na maioria em homens. A proporção entre 

os sexos é de cinco homens para uma mulher [2, 22]. 
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3.2 Classificação de Displasia Ectodérmica 

A quantidade de subgrupos da Displasia Ectodérmica tem gerado 

divergências na literatura ao longo dos anos, refletindo sua grande variabilidade 

genética e clínica. Em 1982, foram identificados 132 tipos diferentes da 

síndrome, [23] número que aumentou para 154 tipos em 2006, acompanhando 

os avanços no entendimento da condição [24]. Já no estudo de Visinoni, 

realizado em 2009, foram descritos 186 subgrupos de displasias ectodérmicas, 

com diferentes padrões de herança, incluindo autossômico dominante, 

autossômico recessivo, ligado ao cromossomo X ou de etiologia desconhecida. 

Esses dados destacam a complexidade e a diversidade dessa condição 

genética [23]. 

Para classificar as displasias ectodérmicas, são formados subgrupos 

com base na combinação de quatro defeitos primários característicos da 

condição. Esses defeitos envolvem alterações específicas nas seguintes 

estruturas: 

● ED1: Tricodisplasia (alterações nos cabelos, como fios finos, frágeis ou 

ausência de pelos). 

● ED2: Displasia dentária (problemas no desenvolvimento dos dentes, 

como ausência ou formato anormal). 

● ED3: Onicodisplasia (alterações nas unhas, como crescimento irregular 

ou unhas frágeis). 

● ED4: Disidrose (alterações nas glândulas sudoríparas, como suor 

reduzido ou ausência de transpiração). 

Os subgrupos, organizados de acordo com as combinações dos defeitos 

presentes, refletem diferentes manifestações clínicas, permitindo uma melhor 

compreensão e classificação da displasia ectodérmica. São eles: 

● Subgrupo 1-2-3-4: Inclui todos os quatro defeitos (tricodisplasia, 

displasia dentária, onicodisplasia e disidrose). 

● Subgrupo 1-2-3: Combina tricodisplasia, displasia dentária e 

onicodisplasia. 
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● Subgrupo 1-2-4: Combina tricodisplasia, displasia dentária e disidrose. 

● Subgrupo 1-2: Combina tricodisplasia e displasia dentária. 

● Subgrupo 1-3: Combina tricodisplasia e onicodisplasia. 

● Subgrupo 1-4: Combina tricodisplasia e disidrose. 

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

● Subgrupo 2-3: Combina displasia dentária e onicodisplasia. 

● Subgrupo 2-4: Combina displasia dentária e disidrose. 

● Subgrupo 3: Apenas onicodisplasia. 

● Subgrupo 4: Apenas disidrose. 

Essa classificação facilita o entendimento das diversas manifestações clínicas 

da displasia ectodérmica, auxiliando no diagnóstico e no manejo direcionado 

de cada caso [25]. 
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3.3. Manifestações Clínicas Gerais 

Entre os primeiros sinais preocupantes antes do primeiro ano de vida, 

destaca-se a hipertermia, quando a criança apresenta sensação de calor sem 

causa aparente, devido à ausência ou redução das glândulas sudoríparas, 

responsáveis pela produção de suor. Essa condição afeta a termorregulação, 

podendo causar episódios de febre e levando os pais a buscarem atendimento 

especializado.  

Contudo, os pediatras enfrentam dificuldades diagnósticas nesse 

estágio inicial, pois sinais como unhas aparentemente normais, ausência de 

erupção dentária e pouco cabelo são comuns em recém-nascidos.  

Com os avanços da genética médica, o diagnóstico pré-natal já é 

possível por meio da análise do DNA fetal, especialmente em famílias com 

histórico da doença [5, 7]. Ainda assim, outros indícios clínicos podem surgir 

com o tempo, como: 

● Hipotricose: redução ou ausência de pelos corporais e capilares; 

● Anodontia total ou parcial: ausência congênita de dentes, tanto decíduos 

quanto permanentes; 

● Alterações na pele, unhas frágeis ou displásicas e características faciais 

marcantes, como lábios protuberantes, ponte nasal deprimida e pele 

seca. 

As análises microscópicas da pele revelam que a camada externa 

(epiderme) é fina e achatada, além de apresentar glândulas sudoríparas pouco 

desenvolvidas ou completamente ausentes [21]. 

As mortes no primeiro ano de vida por causa de altas temperaturas 

corporais diminuíram de 20% em 1980 para 2,1% em 2010. Essa melhora na 

sobrevivência está diretamente ligada a um estilo de vida mais adequado, à 

maior conscientização sobre os riscos dessa condição e ao melhor controle da 

temperatura corporal dos pacientes [26]. 



 

18 
 

Essa doença também pode ser fatal por causa de infecções 

respiratórias, já que há uma relação com a maior ocorrência de asma em 

pacientes com displasia ectodérmica. Por isso, o prognóstico é mais delicado 

para pessoas que têm outras doenças associadas [27]. 

Não existe um tratamento específico para a doença. O foco é monitorar 

a temperatura corporal e acompanhar o desenvolvimento da dentição. Alguns 

procedimentos estéticos podem ajudar a melhorar a aparência do paciente, e, 

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

O desenvolvimento do osso alveolar acontece em resposta à erupção 

dos dentes. Assim, na displasia ectodérmica, esse osso se adapta e passa por 

remodelação conforme a demanda dentária, sofrendo reabsorção nos locais 

onde há perda dental [18]. 

A perda de dimensão vertical de oclusão acontece por causa da falta de 

dentes, o que pode causar pequenas fissuras ao redor da boca e dos olhos, 

dando uma aparência mais envelhecida.  

Alguns pacientes podem apresentar características físicas atípicas, 

como testa proeminente, saliências na testa, olheiras, olhos mais afastados do 

que o normal, pode apresentar uma dobra de pele no canto interno dos olhos, 

nariz evertido, ponte nasal deprimida, lábios proeminentes e queixo ou 

mandíbula mais projetados. 

As manifestações orais mais frequentes na displasia ectodérmica são a 

hipodontia e a anodontia, resultando na ausência parcial ou completa dos 

dentes. Além disso, a falta de formação da lâmina dental faz com que alguns 

elementos dentários, especialmente incisivos e caninos, apresentem formato 

cônico ou afilado. 

 Embora a formação dentária envolva tanto tecido ectodérmico quanto 

mesodérmico, o esmalte dentário tem origem exclusivamente ectodérmica. 

Dessa forma, alterações no desenvolvimento do ectoderma podem causar 

falhas na formação ou ausência de dentes. Essas anomalias podem afetar 

tanto a dentição decídua quanto a permanente [1, 28]. 

 O esmalte é mais suscetível a cáries e danos mecânicos. Além disso, 

pode ocorrer inflamação atrófica 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 redução da lâmina dentária como causa da frequência de dentes 
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conoides em ambas as dentições, da possibilidade de hipoplasia de esmalte e 

de haver ou não anodontia.   

Durante o desenvolvimento embrionário, o ectoderma produz esmalte e 

participa da formação do órgão do esmalte, essencial para o desenvolvimento 

dos dentes. Quando os genes que controlam esse processo sofrem mutação, 

isso pode prejudicar diretamente a formação dos dentes.  

Essas mutações genéticas interferem na iniciação da odontogênese, 

que é o processo de formação dos dentes. Como resultado, alguns ou todos os 

germes dentários não se desenvolvem corretamente ou nem chegam a se 

formar. Quando os dentes se formam, eles frequentemente apresentam 

alterações morfológicas devido à falha na diferenciação celular do epitélio do 

órgão do esmalte. Em vez de adquirirem uma forma normal (como molares com 

várias cúspides ou incisivos com borda reta), os dentes formados acabam 

sendo pequenos, afilados e com aspecto cônico [30]. 
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3.5. Diagnóstico 

O diagnóstico da Displasia Ectodérmica é feito, principalmente, com 

base nos sinais clínicos apresentados pelo paciente. Isso inclui observar a 

distribuição e quantidade dos poros sudoríparos, a qualidade e quantidade do 

suor, características do cabelo, análise bioquímica das secreções lacrimais e, 

em alguns casos, biópsia da pele. Além disso, os pacientes costumam 

apresentar imunodeficiência, com níveis reduzidos de imunoglobulinas 

(hipogamaglobulinemia), baixa proliferação de linfócitos e comprometimento da 

imunidade celular [31]. 

Um sinal importante para identificar a Displasia Ectodérmica Hipoidrótica 

é a febre recorrente sem causa aparente no primeiro ano de vida. Essa 

condição está associada à incapacidade de transpirar e à intolerância ao calor, 

o que pode resultar em febres altas, frequentemente acima de 40°C, mesmo 

após esforços leves, afetando significativamente a qualidade de vida do 

paciente [32]. 

É muito importante que o cirurgião-dentista esteja atento às principais 

características da Displasia Ectodérmica (DE), pois é comum que pacientes 

com essa condição procurem atendimento odontológico. Embora muitas 

características sejam facilmente identificáveis, as manifestações clínicas e 

físicas podem variar bastante e estar relacionadas a fatores genéticos, exigindo 

uma avaliação detalhada para um diagnóstico preciso [33]. 

Este diagnóstico é feito com base em avaliação clínica, genealógica, 

genética e por meio de exames de imagem. Para confirmação é necessário que 

pelo menos duas estruturas ectodérmicas estejam comprometidas.  

Testes genéticos, como análise de genes individuais, painéis genéticos 

direcionados, sequenciamento do genoma ou exoma, são importantes tanto 

para a confirmação quanto para o aconselhamento genético. Além disso, 

exames pré-natais, como fetoscopia para avaliar glândulas sudoríparas e 

sondas de DNA para identificar o gene causador, podem ser utilizados no 

acompanhamento durante a gestação [34, 35]. 
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A biópsia da pele fetal, realizada com o uso de fetoscópio, juntamente 

com a ultrassonografia 3D, pode ser ferramentas úteis na detecção da DE ainda 

na fase intrauterina. Esses métodos permitem a análise das glândulas 

sudoríparas e outras características físicas, possibilitando um diagnóstico 

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

Para diferenciar os tipos de Displasia Ectodérmica (ligada ao 

cromossomo X, autossômica recessiva ou dominante), é importante avaliar o 

padrão genético familiar. Isso pode incluir a análise do padrão de distribuição 

das glândulas sudoríparas em mulheres da família e a realização de exames 

odontológicos, preferencialmente com o auxílio de ultrassonografia, para 

identificar características específicas relacionadas a cada forma de herança 

genética [38]. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

23 
 

3.6 Impactos na qualidade de vida 

O apoio psicológico é essencial, pois os pacientes frequentemente 

enfrentam timidez, retraimento e baixa autoestima devido à aparência facial e 

à ausência de dentes. 

Embora a abordagem precoce enfrente limitações devido à idade da 

criança e à sua capacidade de compreensão e cooperação, ela é altamente 

recomendada. Procedimentos como cirurgias para tratar hipoidrose e 

tratamentos odontológicos que restauram as funções estomatognáticas não 

apenas melhoram a qualidade de vida, mas também favorecem a reintegração 

social e resgatam a autoestima do paciente. 

Como se trata de uma condição irreversível, o objetivo do tratamento é 

aliviar os sintomas e acompanhar o paciente até a maturação esquelética. O 

cirurgião-dentista, em especial, precisa adaptar suas práticas para cada faixa 

etária, garantindo o cuidado adequado ao longo do desenvolvimento do 

paciente [34, 39]. 

O exame oral frequentemente revela ausência parcial ou completa de 

dentes (edentulismo), embora a ausência total seja menos comum. A falta de 

dentes em determinadas áreas pode comprometer o desenvolvimento normal 

dos processos alveolares das arcadas maxilar e mandibular. Quando os dentes 

estão presentes, geralmente são mal formados, com formato cônico ou 

características como dentição taurina, além de apresentarem defeitos no 

desenvolvimento do esmalte. Também pode ocorrer disfunção das glândulas 

salivares, levando à redução na produção de saliva e causando xerostomia 

(boca seca) [41]. 

O edentulismo pode levar a uma redução da dimensão vertical devido à 

altura insuficiente dos processos alveolares. Isso resulta em diminuição da 

capacidade mastigatória, retrusão da maxila e uma mandíbula que se torna 

protuberante e rotacionada anteriormente, favorecendo uma tendência 

esquelética para Classe III [42]. 
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Pacientes com essa condição costumam apresentar timidez, retraimento 

e baixa autoestima devido à aparência atípica e à ausência de dentes. O 

tratamento odontológico desempenha um papel essencial no resgate da 

autoestima, na melhora do convívio social e na recuperação da qualidade de 

vida desses indivíduos. As próteses, por serem temporárias, precisam de 

acompanhamento regular e substituições conforme o crescimento do paciente. 

Essa reabilitação pode transformar significativamente o comportamento dos 

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

A melhora na autoestima de pacientes com Displasia Ectodérmica 

Hidrótica é notável quando o tratamento é iniciado após o início da vida escolar. 

Por isso, é essencial que medidas protéticas e estéticas sejam implementadas 

o mais cedo possível, ajudando na integração social e no desenvolvimento 

emocional da criança [43]. 

O cuidado de crianças com Displasia Ectodérmica deve ser realizado por 

uma equipe de profissionais capacitados para diagnosticar, planejar o 

tratamento e acompanhar a evolução do caso. A composição dessa equipe 

varia conforme a gravidade e a complexidade da condição, podendo incluir 

especialistas de diferentes áreas. Além disso, a psicoterapia ou o 

aconselhamento psicológico é altamente recomendado, pois oferece suporte 

tanto à criança quanto à família, reconhecendo o papel fundamental que pais e 

irmãos desempenham no desenvolvimento emocional e social da criança [6]. 
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3.7. Atuação multidisciplinar 

O tratamento da Displasia Ectodérmica Hipoidrótica (DEH) exige o 

envolvimento de uma equipe multidisciplinar, incluindo geneticistas, 

dermatologistas, pediatras, ortodontistas, cirurgiões bucomaxilofaciais, 

implantodontistas, protesistas, otorrinolaringologistas, fonoaudiólogos e 

psicólogos. Esses profissionais trabalham juntos para atender às necessidades 

específicas de cada paciente [34, 39]. 

Ao diagnosticar a Displasia Ectodérmica, é fundamental orientar os pais 

ou responsáveis sobre os problemas associados à síndrome, como a ausência 

ou redução do suor e a necessidade de monitorar cuidadosamente a 

temperatura corporal para evitar complicações. Além disso, é importante 

investigar e tratar problemas relacionados aos olhos, hipófise, ouvidos, sistema 

respiratório e gastrointestinal, com o auxílio de profissionais especializados. 

Para o cirurgião-dentista, o foco deve ser o tratamento das deformidades 

dentárias, a reabilitação oral do paciente e o manejo da deficiência salivar, 

prevenindo as consequências que ela pode causar [19]. 

A parte que cabe ao dentista é muito complexa, desde conseguir 

reconhecer os sinais nos estágios iniciais, ainda com muita cautela, passando 

por movimentações ortodônticas, facetas estéticas, próteses, reconstruções 

em resina composta, possíveis cirurgias ortognáticas e instalação de implantes 

[44]. 

Além da complexidade técnica no tratamento da Displasia Ectodérmica, 

as evidências mostram que as manifestações clínicas estão intimamente 

ligadas ao sofrimento psicológico. Nesse contexto, as intervenções 

odontológicas desempenham um papel crucial não apenas na restauração 

funcional e estética, mas também na recuperação da autoestima e na 

reabilitação psicossocial desses pacientes. O cirurgião-dentista, como parte de 

uma equipe multidisciplinar, contribui significativamente para promover 

melhorias na qualidade de vida, enfrentando os desafios impostos pela 

condição de forma integrada e humanizada [33]. 
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Na área odontológica recomenda-se a avaliação precoce das 

mandíbulas, do alvéolo e da dentição em desenvolvimento, especialmente por 

volta de 1 ano de idade. A palpação do alvéolo pode indicar a presença de 

botões dentários, percebidos como pequenas protuberâncias que sinalizam o 

início do desenvolvimento dos dentes. Além disso, radiografias panorâmicas ou 

convencionais devem ser realizadas conforme necessário para identificar a 

extensão da hipodontia e auxiliar no planejamento do tratamento odontológico 

[18]. 

Destaca-se a relevância de uma abordagem integral no cuidado de 

pacientes com Displasia Ectodérmica, considerando não apenas as 

necessidades clínicas, mas também os aspectos psicológicos.  

Estudos apontam que pacientes com hipodontia enfrentam maior 

ansiedade, qualidade de vida mental reduzida e restrições em atividades 

devido a questões emocionais. Aqueles com menos de 10 dentes tendem a 

manifestar níveis ainda mais altos de ansiedade e depressão.  

Além disso, o uso de próteses removíveis tem sido associado a níveis 

mais elevados de depressão, enquanto os implantes, embora eficazes na 

reabilitação oral, nem sempre resultam em um bem-estar psicológico 

proporcional. Pequenas intervenções, como o aumento da coroa do incisivo 

central ou restaurações, demonstram impacto psicológico surpreendentemente 

positivo, reforçando a importância do papel do cirurgião-dentista em 

tratamentos que consideram tanto a saúde física quanto a mental [39]. 

Após o diagnóstico inicial da DE, torna-se essencial conduzir uma série 

de avaliações clínicas para determinar a gravidade do quadro e elaborar um 

plano de acompanhamento adequado. 

A avaliação capilar deve analisar o grau de hipotricose, que é a redução 

ou ausência de cabelo, uma manifestação comum na síndrome, enquanto na 

avaliação da pele é fundamental analisar a gravidade da hipoidrose (diminuição 

da produção de suor), com atenção especial aos episódios de hipertermia, já 

que esses pacientes apresentam dificuldade em regular a temperatura 
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corporal. Essas avaliações são realizadas principalmente por dermatologistas, 

que podem conduzir o diagnóstico e o tratamento adequados. 

Com relação às vias aéreas superiores, é essencial avaliar a presença 

de secreções endurecidas nas passagens nasais e auditivas, pois elas podem 

causar desconforto e infecções recorrentes. Por isso, é recomendado realizar 

consultas regulares com o otorrinolaringologista para acompanhamento e 

tratamento adequado. 

No sistema respiratório, é importante observar a ocorrência de 

pneumonia recorrente ou de asma, pois essas condições podem estar 

associadas a anomalias nas glândulas brônquicas, que comprometem a 

produção de muco protetor. O acompanhamento e tratamento desses quadros 

são realizados pelo pneumologista, especialista em doenças respiratórias. 

A avaliação oftalmológica também é indicada, uma vez que alterações 

nas glândulas meibomianas podem provocar olhos secos, exigindo cuidados 

específicos. O acompanhamento deve ser realizado pelo oftalmologista. 

Por fim, o aconselhamento genético deve ser conduzido por profissionais 

especializados, como geneticistas clínicos. Esse acompanhamento é 

fundamental para construir o histórico familiar detalhado, explicar a natureza da 

doença, o modo de herança (MOI) e esclarecer as implicações médicas e 

pessoais para o paciente e seus familiares, ajudando-os a tomar decisões 

informadas sobre a saúde a curto e longo prazo [25]. 
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3.8 Tratamento odontológico  

O tratamento para pacientes com Displasia Ectodérmica oferece 

diversas opções, que são escolhidas com base em fatores como a idade do 

paciente, a presença ou ausência de dentes e a quantidade de osso disponível 

na área afetada. 

Os procedimentos odontológicos reabilitadores incluem a confecção de 

facetas estéticas, tratamentos ortodônticos, reanatomização estética com 

compósitos, instalação de implantes osseointegrados e confecção de próteses 

parciais ou totais. Essas abordagens visam restaurar a função 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 odontológico que incluiu o uso de próteses 

parciais e/ou totais para substituir as ausências dentárias, com o auxílio de dois 

mini-implantes na arcada inferior. Esses mini-implantes foram utilizados para 

aumentar a retenção da prótese. Além disso, os dentes anteriores foram 

restaurados com resina composta, as próteses foram adaptadas de acordo com 

as necessidades do paciente, que está em fase de crescimento, e o 

acompanhamento foi realizado por uma equipe composta por nove 

profissionais. Apesar de ser uma técnica considerada invasiva devido ao 

estágio de desenvolvimento do paciente, o uso de próteses com mini-implantes 

foi eficaz para melhorar a retenção protética, além de proporcionar melhorias 

na fala, mastigação e estética. Entretanto, são necessários mais estudos 

clínicos com seguimento a longo prazo para avaliar a eficácia do uso de mini-

implantes como uma alternativa reabilitadora em crianças com Displasia 

Ectodérmica [40]. 

No entanto, conforme mencionado por Mendes et al. e Tuma et al. o uso 

de implantes dentários na primeira infância é contraindicado para crianças 

portadoras de DE. Isso ocorre porque os implantes não acompanham o 

crescimento craniofacial da criança, agindo como dentes anquilosados, ou seja, 

permanecem fixos e não se ajustam ao desenvolvimento ósseo. Isso pode 

resultar em várias complicações, como a posição do implante abaixo do plano 
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de oclusão, risco de luxação, exposição do implante e limitação no crescimento 

dos ossos basais. Tais fatores podem comprometer tanto a estética quanto a 

função, prejudicando o desenvolvimento normal da criança [24]. 

A hipodontia (ausência de dentes) e a alopecia (queda de cabelo) são 

sinais clínicos comuns em pacientes com Displasia Ectodérmica. Outras 

alterações observadas incluem hipoplasia coronária do tipo conoide, que afeta 

principalmente os incisivos permanentes, além de otites de repetição, asma e 

eczema. O tratamento odontológico tem como objetivos permitir uma melhor 

função mastigatória, melhorar a aparência do paciente, estabelecer um perfil 

facial adequado à sua idade e corrigir a fala. 

É importante que os profissionais de saúde, especialmente os dentistas, 

fiquem atentos a essas necessidades durante o tratamento. A elevação da 

temperatura corporal, causada por estresse ou falta de climatização adequada, 

especialmente durante o verão, pode causar desconforto significativo nos 

pacientes com Displasia Ectodérmica no consultório odontológico, o que exige 

cuidados especiais para garantir o bem-estar do paciente durante o 

procedimento [45]. 

A abordagem terapêutica deve ser personalizada, considerando as 

condições específicas de cada paciente para garantir um resultado eficaz, que 

pode envolver desde tratamentos odontológicos reabilitadores até intervenções 

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

Indivíduos com hipodontia grave, que apresentam a ausência de 

múltiplos dentes, podem se beneficiar de tratamentos protéticos para melhorar 

a eficiência mastigatória e fonética, além de proporcionar uma aparência mais 

estética e harmoniosa. Esses tratamentos não só ajudam a restaurar a função, 

mas também desempenham um papel fundamental na elevação da autoestima 

do paciente, permitindo maior confiança no convívio social e nas interações 

diárias [47]. 

Em crianças, o tratamento odontológico pode ser mais desafiador devido 

à necessidade de ajustes constantes nas próteses, uma vez que as arcadas 
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dentárias ainda estão em desenvolvimento. Além disso, a colaboração da 

criança pode ser limitada, o que exige paciência e uma abordagem cuidadosa. 

O tratamento precoce pode começar com procedimentos simples, como 

restaurações, e evoluir para o uso de próteses dentárias conforme o 

crescimento da criança, sempre considerando as mudanças nas estruturas 

orais ao longo do tempo [19]. 

Em crianças com mais de sete anos, os implantes dentários podem ser 

úteis na região anterior da mandíbula, principalmente quando não há dentes e 

a criança não consegue utilizar próteses removíveis convencionais. Nesse 

caso, os implantes podem ajudar a melhorar a retenção da prótese. Vale 

destacar que as próteses dentárias precisam ser substituídas periodicamente, 

muitas vezes a cada 2,5 anos, para garantir que se adaptem às mudanças na 

arcada dentária. 

No tratamento da displasia ectodérmica, as próteses totais e parciais são 

comumente utilizadas, sendo de fácil confecção para casos de anodontia 

parcial ou total. Devido às características da doença, crianças e adolescentes 

com displasia ectodérmica geralmente requerem tratamentos protéticos mais 

extensos e complexos, com acompanhamento constante para garantir que a 

reabilitação oral seja adequada às necessidades da criança durante seu 

desenvolvimento [48]. 

Atualmente, uma alternativa de tratamento para as agenesias dentárias 

em pacientes com displasia ectodérmica na idade adulta são os implantes 

osseointegrados, que oferecem uma solução permanente e eficaz para a 

substituição dos dentes ausentes. Além disso, as facetas estéticas e 

restaurações com compósitos nos dentes que apresentam forma alterada são 

técnicas que proporcionam resultados estéticos imediatos e satisfatórios. 

Essas abordagens não apenas melhoram a funcionalidade dentária, mas 

também têm um impacto positivo no aspecto psicológico do paciente, 

restaurando a autoestima e a confiança em sua aparência [49]. 

É fundamental que os profissionais orientem de forma clara e adequada 

às crianças e seus responsáveis sobre o uso e a manutenção das próteses. 
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Isso contribui para uma melhor adaptação da criança ao tratamento e para o 

sucesso da reabilitação [50]. 
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4.  CONSIDERAÇÕES FINAIS 

A Displasia Ectodérmica é uma condição genética complexa que 

impõe desafios significativos ao tratamento, especialmente no que se refere à 

reabilitação oral. Pacientes com essa condição apresentam alterações 

estruturais e funcionais que afetam não apenas a cavidade oral, mas também 

outras estruturas ectodérmicas, como cabelo, unhas, pele e glândulas 

sudoríparas. 

O sucesso no manejo da Displasia Ectodérmica não seria possível 

sem a colaboração de uma equipe multidisciplinar, composta por geneticistas, 

dermatologistas, endocrinologistas, psicólogos e outros especialistas. Essa 

integração de profissionais trabalhando juntos é crucial para abordar as 

múltiplas manifestações clínicas da condição e realizar o direcionamento 

correto do tratamento, oferecendo um cuidado especializado ao paciente.  

Nesse contexto, o cirurgião-dentista deve atuar de forma precoce e 

adaptada para cada caso, não se limitando apenas ao aspecto funcional; mas 

também buscando resgatar a confiança e reintegrar socialmente os indivíduos 

afetados. 

Assim, conclui-se que o cirurgião-dentista desempenha um papel 

indispensável no manejo da Displasia Ectodérmica, assumindo a 

responsabilidade de planejar e executar reabilitações orais, sendo parte 

essencial de uma equipe integrada que busca promover saúde, bem-estar e 

reintegração social. 
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