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Os autores apresentam um 
caso de displasia ectodérmica 
hereditária, que é uma síndrome 
caracterizada por alterações em 
estruturas derivadas do ectoder-
ma, geralmente afetando cabelos, 
unhas, dentes, pele e glândulas. 
Entre as alterações encontram-se 
sobrancelhas e cabelos escassos, 
unhas malformadas, hipodontia, 
alterações nos ossos da face e pele 
seca. Este trabalho relata a reabi-
litação estético-funcional de uma 
paciente de 14 anos através de 
próteses parciais removíveis, bem 
como promove a reabilitação psi-
cológica e social dessa paciente.

Palavras-chave: displasia ecto-
dérmica, hipodontia, síndrome 
hereditária.

Introdução 
A displasia ectodérmica é uma 

síndrome determinada por fa-
tores genéticos hereditários que 
envolvem estruturas originárias 
do folheto ectodérmico, afetan-
do fundamentalmente cabelos, 
unhas, dentes, pele e glândulas. 
Pode ser dividida em duas formas: 
anidrótica ou recessiva e hipoidró-
tica. A forma anidrótica é a mais 
freqüente e com herança ligada 
ao cromossomo X; afeta um a sete 
indivíduos entre dez mil e cem mil 
nascimentos, sendo caracterizada 
pela diminuição do número de 
glândulas sudoríparas e alterações 
nas glândulas mucosas e sebáceas, 
com o paciente apresentando difi-
culdades de transpiração. A forma 
hipoidrótica, na qual as glândulas 
e a transpiração são normais e a 
herança é autossômica dominante, 
tem a mesma freqüência em am-
bos os sexos, mas é mais rara que 
a forma anidrótica (ASSUMPÇÃO 
et al., 1998; MATHIAS et al., 2000; 
RAUH, 2000; YARED et al., 2000; 
ÇETINER et al., 2001).

Segundo Oliveira et al. (2000), 
cada forma clínica tem uma ori-
gem genealógica e uma escala de 
manifestações clínicas. Na displa-

sia ectodérmica hipoidrótica, as 
manifestações clínicas são mais 
severas e incluem a tríade funda-
mental: hipoidrose; hipotricose, 
ou seja, presença de cabelo fino e 
esparso, com escassez de cílios e so-
brancelhas; hipodontia, represen-
tada pela ausência parcial ou total 
(anodontia) de dentes. Além disso, 
os dentes presentes são do tipo 
conóide ou outra alteração da for-
ma, associados ao retardo em sua 
erupção. Os processos alveolares 
não se desenvolvem corretamente 
por causa das ausências dentárias, 
ocasionando redução da dimensão 
vertical, nariz em forma de sela e 
protuberância labial. Pode-se ob-
servar também xerostomia. 

Na forma hidrótica, as ma-
nifestações são menos severas e 
clinicamente têm sido observado 
que existe pouco envolvimento 
das glândulas sudoríparas, entre-
tanto a pele pode apresentar-se 
seca.  Pode ocorrer a hipotricose 
generalizada, com conseqüente 
escassez dos cabelos, dos pêlos das 
sobrancelhas e do corpo. As unhas 
podem apresentar-se distróficas; 
pode haver bossa frontal proemi-
nente e os dentes são conóides, po-
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dendo ocorrer agenesias dentárias 
(TOMMASI, 1977; ASSUMPÇÃO 
et al., 1998; RIBEIRO et al., 1999; 
OLIVEIRA et al.,2000; RAUH,  
2000).

As displasias também podem 
comprometer estruturas originá-
rias de outro folheto embrionário, 
como o mesoderma, originando 
malformações cardíacas, visuais 
e auditivas (ASSUMPÇÃO et al., 
1998; MATHIAS et al., 2000; YA-
RED et al., 2000).

Qualquer caráter herdado de 
acordo com a forma recessiva liga-
da ao cromossomo X é manifestado 
por todos os homens que possuem 
o gene; as mulheres só apresentam 
a patologia quando o gene for ho-
mozigoto, situação bastante rara.  
Por outro lado, o que se observa é 
que 10% das mulheres presumivel-
mente heterozigotos apresentam 
algumas características da doen-
ça, como hipodontia e /ou dentes 
conóides e diminuição da sudorese 
(MATHIAS et al., 2000;YARED et 
al., 2000).

A displasia ectodérmica pode 
ocorrer em uma família sem his-
tória passada da doença, por uma 
mutação espontânea do gene 
(ITTHAGARUN E KING, 2000; 
MATHIAS et al., 2000). Outras 
causas identificadas como fatores 
etiológicos são a exposição aos 
raios X, os distúrbios endócrinos 
e as neoplasias (CUNHA et al., 
2000; MATHIAS et al., 2000).

Os autores Assumpção et al., 
(1998) Mathias et al., (2000) rela-
tam tipos diferentes de condições 
clínicas como expressão da displa-
sia ectodérmica, sugerindo uma 
outra classificação com diversos 
subgrupos.  Para Assumpção et 
al. (1998), a associação com outras 
anormalidades, como as cardiopa-
tias, fenda palatina, sindactilia, 
polidactilia ou síndrome da ectrodac-
tila, é observada na literatura.  Há 
necessidade de um exame com um 
geneticista para a confirmação do 
diagnóstico e também para  aconse-
lhamento familiar (MATHIAS et al., 
2000; YARED et al., 2000).

Para a solução dos proble-
mas odontoestomatológicos dos 
pacientes portadores dessa sín-
drome, está indicada, em muitos 

casos, uma abordagem terapêutica 
multidisciplinar. Movimentações 
ortodônticas, confecção de facetas 
estéticas, próteses parciais ou 
totais, reconstrução estética com 
compósitos, implantes osseoin-
tegrados e suporte psicológico 
compõem o complexo universo 
desta terapêutica (ASSUMPÇÃO 
et al., 1998).

A perda da dimensão vertical, 
a disfunção muscular e as altera-
ções já mencionadas produzem nos 
portadores alterações sociais e com-
portamentais.  A  reabilitação com 
prótese parcial ou total possibilita 
o crescimento e o desenvolvimento 
controlados, num programa pre-
ventivo que inclui a reabilitação 
das funções de mastigação, fonética 
e estética (BIANCALANA et al., 
1998).

O presente trabalho tem por 
finalidade relatar um caso de uma 
paciente  com displasia ectodér-
mica, tratada na clínica do curso 
de mestrado em Odontopediatria  
do Centro de Pós-Graduação São 
Leopoldo Mandic.

Relato do caso 
Paciente do sexo feminino, C. 

M. S., de 14 anos de idade, cor 
branca, portadora da síndrome 
da displasia ectodérmica, procu-
rou a clínica de pós-graduação de 
odontopediatria do Centro de Pós-
Graduação São Leopoldo Mandic, 
necessitando de confecção de pró-
teses parciais removíveis superior 
e inferior (Fig. 1 e 2).

Figura 1 - Foto do aspecto frontal da paciente

Figura 2 - Foto do perfil da paciente

O exame clínico inicial obede-
ceu ao protocolo da clínica, isto é, 
foi realizaram-se a anamnese e 
exame físico.  Durante a anam-
nese, observou-se que o compro-
metimento estético era a queixa 
principal. A paciente apresentava 
próteses removíveis deterioradas 
pelo tempo de uso e pela falta de 
ajuste em decorrência do cresci-
mento facial e dentário.

O exame intrabucal revelou a 
presença de hipodontia de dentes 
permanentes (Fig. 3, 4 e 5), e a 
história clínica indicou o uso de 
próteses removíveis desde os nove 
anos de idade. Nessa oportunida-
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de, o paciente procurara trata-
mento odontológico por motivo de 
doença cárie, quando, então, sur-
giu a possibilidade do diagnóstico 
da síndrome. No primeiro exame 
sugeriu-se que a forma clínica da 
síndrome era de displasia ectodér-
mica do tipo hidrótica.

Figura 3 - Vista frontal inicial das arcadas 
dentárias

Figura 4 - Vista lateral direita inicial das arca-
das dentárias

Figura 5 - Vista lateral esquerda inicial das 
arcadas dentárias.

Ao exame físico, observam-se 
outros sinais: as unhas apresen-
tavam-se fracas e com alteração 
de forma; a pele era normal e até 
oleosa; pêlos e cabelos ralos, testa 
proeminente, nariz em sela. A 
paciente relatou que sentia muito 
calor e suava muito. Na história 
médica constatou-se realização de 
cirurgia cardíaca recente e proble-
mas de visão. A paciente possui 
quatro irmãos sem a síndrome; 
seus pais não eram consangüíneos 

e relatou não ter familiares com 
sinais e sintomas semelhantes 
aos seus.

Como exame complementar, foi 
solicitada radiografia panorâmica 
(Fig. 6) para avaliação dos germes 
dentários permanentes.  O exame 
radiográfico mostrou:

Figura 6 - Radiografia panorâmica da pacien-
te

- ausência dos germes per-
manentes: 11, 13, 14, 15, 
21, 22, 23, 24, 25;

- anquilose de dentes decídu-
os: 53, 54, 55, 65, 75, 85;

- cáries: 12, 63, 64.

O tratamento realizado cons-
tou de solicitação de exodontia dos 
dentes decíduos (53, 54, 55, 65, 75 
e 85) para confecção das próteses. 
Essas extrações foram realizadas 
com prévia medicação antibiótica 
sugerida pelo médico, em virtude 
dos problemas cardíacos. Foram 
feitas moldagens para confecção 
das próteses e obtenção do registro 
de oclusão em cera, sendo confec-
cionadas duas próteses parciais 
removíveis, na forma de mante-
nedores de espaço, com grampos 
(Fig. 7). 

Figura 7 - Vista dos modelos com as próteses 
a serem instaladas

As restaurações foram realiza-
das após a confecção das próteses 
em virtude da necessidade e de 
prioridade da paciente pelas pró-
teses (Fig. 8, 9, 10 e 11).  

Figura 8 - Vista lateral esquerda das arcadas 
dentárias após instalação das pró-
teses

Figura 9 - Vista lateral direita das arcadas den-
tárias após instalação das próteses

Figura 10- Vista frontal das arcadas dentárias 
após a instalação das próteses

Figura 11 - Vista frontal das arcadas dentárias 
após instalação das próteses e troca 
de restauração do elemento 12

A paciente foi encaminhada a 
um geneticista para a confirmação 
do diagnóstico e a classificação do 
tipo da síndrome. Necessitará de 
acompanhamento freqüente para 
ajustes das próteses em virtude do 
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seu crescimento e desenvolvimen-
to facial e também para controle de 
placa e cárie, em razão da diminui-
ção salivar, que dificulta a higieni-
zação e é um fator que predispõe à 
instalação de lesões cárie. 

Discussão
A displasia ectodérmica pode 

ter várias manifestações, mas 
caracteriza-se principalmente por 
apresentar: hipotricose, hipoidrose 
e hipodontia ou anodontia.

Itthagarun e King (2000) su-
geriram que o gen é transmitido 
pelas mães aos filhos homens e 
que sua freqüência estimada na 
população encontra-se no valor de 
um para cada cem mil nascimen-
tos. Sua prevalência é maior em 
homens do que em mulheres, uma 
vez que, na maioria dos casos, o 
distúrbio possui caráter mendelia-
no recessivo ligado ao sexo, embora 
algumas formas da anomalia pos-
sam ser transmitidas com caráter 
autossômico dominante ou recessi-
vo (OLIVEIRA et al., 2000).

Sugere-se que a paciente possua a 
forma de displasia ectodérmica hidró-
tica porque apresentava: hipotricose, 
onicodisplasia, hipodontia e ausência 
de alterações em glândulas (sebáceas 
e sudoríparas), concordando com os 
relatos de Abadi e Herren (2001), 
Assumpção et al. (1998) e Yared 
et al.(2000). Contudo, apresentava 
também características da displasia 
ectodérmica hipoidrótica, tais como 
ossos proeminentes da face e nariz 
em forma se sela (TOMMASI, 1977; 
RIBEIRO et al., 1999; MATHIAS et 
al., 2000).

A paciente apresentava pro-
blemas cardíacos e visuais, evi-
denciando alterações derivadas do 
mesoderma, conforme os relatos 
de Assumpção et al. (1998). Em-
bora não tenham sido relatadas 
alterações nos irmãos e familia-
res, estes devem ser investigados, 
encaminhando-os a um geneticista 
para confirmação do diagnóstico 
e aconselhamento familiar (MA-
THIAS et al., 2000 e YARED et 
al., 2000).

Segundo Rauh (2000), o diag-
nóstico precoce pode ser realizado 
pelas freqüentes ocorrências de 
hipertermia.  No caso apresentado, 

o diagnóstico  foi feito aos nove 
anos, quando a paciente procu-
rou tratamento odontológico  por 
motivo de dor e pela presença de 
cáries; foi encaminhada na época 
a um geneticista, mas não realizou 
o exame.

A importância da reabilitação 
bucal tem sido sugerida para o 
restabelecimento das funções esto-
matognática e estética, bem como 
para a estabilidade emocional do 
paciente (RAUH, 2000; MATHIAS 
et al., 2000; CUNHA et al., 2000; 
YARED et al., 2000; ÇETINER et 
al., 2001). A motivação freqüente 
é essencial para esses pacientes, 
incentivando-os à higiene bucal, 
profilaxia e uso tópico de flúor para 
obter sucesso nesses tratamentos 
(ABADI e HERREN, 2001).

Considerações finais
A displasia ectodérmica he-

reditária, embora muitas vezes 
apresente alterações em estrutu-
ras originárias de outros folhetos 
além do ectoderma, tem como ca-
racterística marcante a alteração 
de estruturas dessa origem, prin-
cipalmente dos pêlos, glândulas 
e dentes. As alterações dentárias 
é que justificam o conhecimento 
dessa síndrome pelo cirurgião-
dentista, especialmente o odonto-
pediatra, a fim de realizar diagnós-
tico e tratamento corretos.

Pacientes com essa síndrome 
e que apresentem sobrancelhas e 
cabelos ralos, testa proeminente, 
nariz em sela e hipodontia tornam-
se retraídos e tímidos, sobretudo os 
do sexo feminino.

É possível a devolução da 
estética, fonética, função masti-
gatória e melhora da auto-estima 
através de alternativas que estão 
ao alcance do odontopediatra e/ou 
clínico geral, como, por exemplo, 
a confecção de próteses parciais 
removíveis e acompanhamento do 
paciente.

Abstract
The authors present a case of 

Ectodermal Dysplasia, which is a 
syndrome characterized  by alte-
rations in structures derived from 
ectoderm, generally affecting hair, 

nails, teeth, skin and glands. Among 
the alterations, there are scarce eye-
brows and hair , badly formed nails, 
hypodontia, alterations in facial bo-
nes and dry skin.This  study reports  
the esthetic-functional rehabilitation 
of a 14-year-old patient,  using a 
removable partial prothesis, which 
also promotes the psychological and 
social rehabilitation.

Key words: ectodermal dysplasia,  
hypodontia, hereditary.
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