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Resumo

A sindrome de Ellis-Van Creveld apre-
senta-se com varias alteragdes bucais, para as
quais os cirurgides-dentistas, clinicos gerais,
devem atentar na elaboracdo de um diagnéstico
diferencial. Dentre essas, nota-se a presenca de
freios labiais multiplos, diminuicdo do sulco
vestibular, fendas nos processos alveolares,
anomalias dentais de ntimero, forma e estrutu-
ra entre outras. Descreve-se o caso de um casal
de irmaos portadores dessa sindrome,
enfatizando as caracteristicas por eles apresen-
tadas. Assim, possibilita-se que os cirurgides-
dentistas obtenham conhecimento sobre essa
sindrome, facilitando seu diagnéstico e toman-
do as providéncias necessdrias no ambito
odontoldgico.
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Introducao

A sindrome de Ellis-Van Creveld, tam-
bém denominada de displasia condroectodér-
mica,foiinicialmente diagnosticada como sin-
drome por Ellise Van-Creveld em 1940, tendo
sido descrita sua ocorréncia entre irméos em
1939, por Braun.

E uma sindrome autossomica recessiva
que apresenta caracteristicas importantes
paraocirurgido-dentista,ja que as anomalias
a ela pertinentes estdo presentes em quase
todos os pacientes portadores, como diminui-
cao do sulco vestibular, rebordos alveolares
fusionados, freios multiplos, labio leporino
parcial, fendas nos processos alveolares e al-
teracoes dentais (dentes natais e neonatais,
agenesia, supranumerarios, dentes com for-
mas andmalas, irrup¢do desorganizada, hipo-
plasia).

O intuito deste artigo é descrever as
particularidadese aconduta adotada frente a
presenca da sindrome de Ellis-Van Creveld
em um casal de irméaos, visando nortear os
cirurgides-dentistas quanto ao diagnéstico,
tratamento e orientacdes cabiveis aos pais
das criancas.
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Revisao de literatura

A sindrome de Ellis-Van Creveld parece
ser transmitida como carater autossémico re-
cessivo (Becker, 1972; Waldrigueset al., 1977,
Salinas,1979; Shafer et al., 1985; Fernandes et
al., 1988), com consangiiinidade dos pais em
cerca de 30% (Shafer et al., 1985). Segundo
Fernandes et al. (1988), ha a descricao de cerca
de uma centena de casos. Salinas (1979) relata
que é uma sindrome produzida por genes reces-
sivos e que se manifesta clinicamente em indi-
viduos homozigotos. Geralmente, nesses casos,
a doenca salta geracoes e as pessoas afetadas
aparecem em uma unica gera¢io, nao existindo
predilecio por sexo.

Um casal de individuos normais, porém
portadores do gen, apresenta 25% de probabili-
dade de ter um filho afetado. Esses individuos
portadores s@o heterozigotos e fenotipicamen-
te normais.

Segundo Biggerstaff e Mazaheri (1968),
todas as pessoas com a sindrome apresentam o
mesmo fenétipo, porém algumas caracteristi-
casvariam.

A sindrome é caracterizada por varios
distirbios ectodérmicos, com envolvimento de
unhas e dentes, condrodisplasia, polidactilia e,
as vezes, cardiopatia congénita (Mc Kusick et
al., 1964; Biggerstaffe Mazaheri, 1968; Becker,
1972; Waldriguesetal.,1977;Salinas,1979; Sha-
feretal.,1985; Fernandes et al., 1988).

A cardiopatia congénita esta presente
em 60% dos casos, segundo McKusick et al.
(1968). J4 de acordo com Shafer et al. (1985),
esta presente em 50% dos casos.

Via de regra, a anomalia localiza-se no
septo auricular (Becker, 1972; Fernandes et
al.,1988) ou ventricular (Fernandesetal., 1988),
sendo geralmente a causa dos 6bitos provaveis
dos portadores dessa sindrome (Mc Kusick et
al., 1964; Waldrigues et al., 1977). Segundo
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Fernandes et al. (1988), hd também, em alguns
casos, anomaliasno sistemaurinario, como age-
nesia renal e megaureter.

Asunhas dos pacientes sindréomicos apre-
sentam-se hipoplasicas, com celoniquia acen-
tuada (Biggerstaffe Mazaheri, 1968; Waldrigues
et al., 1977; Salinas,1979; Shafer et al., 1985;
Fernandesetal., 1988 ).

Biggerstaff e Mazaheri (1968) relatam
que ha um mecanismo normal de sudorese
(Fernandesetal.,1988) e quantidade de cabelos
e pélos normais. Ja4 Waldrigues et al. (1977)
manifestam que sua paciente apresentava pele
seca, o que indica diminui¢do de transpiragao,
cabelos e pélos finos, porém em quantidades
normais.

Segundo Fernandes et al. (1988), ha au-
séncia ou hipoplasia dos pélos e cabelos, que,
por vezes, podem se apresentar finos e disper-
sos, com pestanas e sobrancelhas muitas vezes
ausentes.

Osmembros, em geral, apresentam-se cur-
tos,com polidactiliamanual. Segundo Biggerstaff
e Mazaheri (1968), a polidactilia dos pés € mais
rara (Shaferet al., 1985; Fernandes et al., 1988).
Fernandesetal.(1988)relatam que ocorre somen-
te em 10% dos casos. Waldrigues et al. (1977)
descrevem a possibilidade de haver uma dobra
profunda nas plantas dos pés.

Ha ocorréncia de nanismo (Mc Kusick et
al.,1964; Biggerstaffe Mazaheri, 1968), braqui-
dactilia (Waldrigueset al.,1977), encurvamen-
to dos joelhos para dentro (Becker, 1972;
Waldrigueset al., 1977), moderada elevagao da
clavicula e estreitamento do torax (Waldrigues
etal.,1977).

Segundo Waldrigues et al. (1977), o re-
tardo mental também pode ocorrer . Fernandes
et al. (1988) relatam que o coeficiente intelec-
tual é, em média, normal ou um pouco abaixo do
nivel. Segundo Becker (1972), geralmente os
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pacientes sdo débeis mentais, apresentando
retardo também no desenvolvimento sexual.

As manifestacoes orais da sindrome con-
sistem em uma variedade de caracteristicas
hereditarias que tendem a ser patognomaonicas,
desde que possam ser usadas como um critério
paradiferenciar essa sindrome de outras, como,
por exemplo, a sindrome orofacial-digital e a sin-
drome do torax asfixiante distrofico (Biggerstaff
e Mazaheri, 1968).

Segundo McKusick et al. (1968), a mani-
festacaobucal maisconstante é a fusdo da parte
média do labio superior & margem gengival
(Salinas,1979), eliminando o sulco vestibular
normal (Becker, 1972; Fernandes et al., 1988;
Himelhoch e Mostofi, 1988); com isso, a por¢édo
média do labio superior aparece hipoplasica
(Salinas, 1979; Shafer, et a/.1985). Segundo
Salinas (1979), o labio superior apresenta um
corte na linha média; os rebordos alveolares,
além de fusionados, sdo baixos (Biggerstaff e
Mazaheri, 1968; Salinas,1979). Ha presenca de
freios multiplos e pequenos, e o rebordo fica
com um aspecto fechado (Biggerstaffe Mazaheri,
1968; Waldrigues et al., 1977; Salinas,1979;
Fernandes ef al., 1988; Himelhoch e Mostofi,
1988).

Em virtude das alteragdes no rebordo e
gengiva, essas criang¢as apresentam um filtro
distréfico que é chamado de labio leporino par-
cial (Biggerstaffe Mazaheri, 1968; Himelhoch e
Mostofi, 1988).

Segundo Biggerstaff e Mazaheri (1968),
fendas bilaterais incompletas dos processos al-
veolares mandibulares e maxilares, usualmen-
te, ocupam a regiao correspondente a dos inci-
sivos laterais. Cada fenda submucosa é marca-
da por uma faixa fibrosa moderada, cujas fibras
aparecem para incisar o processo alveolar sub-
jacente. Essas faixas estdo unidas ao processo
alveolar e se estendem através do rebordo mu-

43

cobucal até o labio. Entre as duas fendas incom-
pletas e a faixa fibrosa, existem outras e mais
numerosas faixas menores de fibras que, quan-
do consideradas juntas, formam um freio conti-
nuo.

Essa formacao tecidual reduz significan-
temente a extensao da gengiva aderida e do
vestibulo ou sulco labial. A combinagéo do filtro
distréfico e da quantidade reduzida de osso
alveolar determina a aparéncia de labios fusio-
nados. Num exame clinico cuidadoso, percebe-
se que a mobilidade dos labios superior e infe-
rior ndo é prejudicada; assim, a observacio de
labios fusionados pode ser mais ilusoéria do que
real. As fendas parciais do processo alveolar
maxilar, o filtro distréfico e os freios continuos
seriam as aberragoes orais patognomonicas da
sindrome, indicando uma falha parcial no de-
senvolvimento normal do processo embriona-
rio nasal mediano.

As alteragoes dentais mais freqiientes
sdo: dentes natais (Waldrigues, et al., 1977,
Salinas,1979; Shafer et al., 1985), neonatais
(Biggerstaff e Mazaheri, 1968; Salinas,1979),
deciduos irrompidos precocemente (Shafer,
Hine e Levy, 1985; Fernandes et al., 1988), au-
séncia congénita de dentes deciduos e/ou per-
manentes (Becker, 1972; Waldrigues,etal. 1977,
Salinas,1979; Shafer et al., 1985; Fernandes et
al., 1988), irrupcio retardada (Waldrigues et
al., 1977; Shafer et al., 1985), microdentes
(Waldriguesetal.,1977;Salinas,1979; Shaferet
al., 1985), dentes conédides (Biggerstaff e
Mazaheri, 1968; Salinas,1979; Shaferetal.,1985;
Fernandes et al., 1988; Himelhoch e Mostofi,
1988), formas anomalas (Biggerstaff e Mazaheri,
1968; Waldrigues et al., 1977; Salinas,1979),
dentes espacados irregularmente (Biggerstaff
e Mazaheri, 1968; Shaferetal., 1985), hipoplasia
de esmalte (Biggerstaff e Mazaheri, 1968;
Waldrigues et al., 1977; Shafer et al., 1985;
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Fernandesetal.,1988), supranumerarios(Shafer
et al., 1985) e desorganizacdo na irrupc¢ao
(Waldriguesetal.,1977).

Cerca de 25% das criancas com essa sin-
drome sao portadoras de dentes prematuros,
segundo Biggerstaffe Mazaheri(1968), que ocor-
rem principalmente na regido anterior da man-
dibula. Os mesmos autores relatam que a den-
ticao decidua, além de apresentar-se hipoplési-
ca, é hipocalcificada, com zonas de formacéo
deficiente de esmalte e morfologia geral e posi-
cionamento espacial dos componentes da coroa
dos dentes apresentando desvios do normal. Os
incisivos e caninos tendem a apresentar-se sob
forma conica, com sua superficie lingual em
forma de p4, enquanto que as fossas e fissuras
dos molares apresentam-se largas na superficie
oclusal, permitindo maior desenvolvimento de
lesoes de carie, no que concordam Himelhoch e
Mostofi(1988).

Os incisivos centrais e laterais do arco
inferior sdo geralmente ausentes congenita-
mente, como também os laterais deciduos supe-
riores. Os incisivos centrais superiores, pré-
molares inferiores e superiores também estao
ausentes, e os primeiros molares permanentes
usualmente irrupcionam tardiamente, quando
a crianca ja apresenta mais de oito anos de
idade, segundo Biggerstaff e Mazaheri (1968).
Salinas (1979) relata que a hipodontia afeta
dentes anteriores e posteriores, e Shafer ef al.
(1985) dizem que ela ocorre principalmente na
regido anterior da mandibula. Himelhoch e
Mostofi (1988) relatam que a ocorréncia de me-
siodens é menos comum.

A oclusdo néo pode ser descrita adequa-
damente, pois, mesmo com a irrupcao desorga-
nizada, a crian¢ca administra de alguma formaa
mastigacdo dos alimentos, sendo, portanto, a
maloclusdo uma constante (Biggerstaff e
Mazaheri, 1968; Himelhoch e Mostofi, 1988).
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McKusick et al. (1964), Waldrigues et al.
(1977) e Shaferet al. (1985) relatam que nao ha
tratamento para essa sindrome; alguns pacien-
tes tendem a o6bito no inicio da infancia por
problemas cardiacos. Assim, o prognéstico é
feito, em geral, de acordo com o grau de cardio-
patia existente (Fernandeset al.1988). Segundo
os autores, as criancas que sobrevivem tém, na
idade adulta, entre 1 a 1,5 m de altura.

O tratamento odontolégico para a sindro-
me consiste na extracdo de dentes natais e neona-
tais (Biggerstaff e Mazaheri, 1968; Salinas,1979),
excisido cirurgica dos freios supranumerarios
(Biggerstaff e Mazaheri, 1968) e confeccdo de
proteses (Biggerstaff e Mazaheri, 1968).

Segundo Biggerstaffe Mazaheri(1968), a
avulsao dos dentes natais e neonatais é indica-
da por interferirem no processo de amamenta-
cdo. Himelhoch e Mostofi (1988) recomendam a
utilizacdo de restauragoes conservadoras sem-
pre que possivel, pois as cAmaras pulpares sao
amplas.

Relato do caso

G.C.0., sexomasculino, oitoanos,e C.C.O.,
sexo feminino, trés anos, compareceram, junta-
mente com sua mae, a Faculdade de Medicina da
Universidade Estadual de Campinas—Unicamp,

" apresentando algumas anomalias. Com o diag-

nostico presuntivo de sindrome de Ellis-Van Cre-
veld, foram encaminhados a Faculdade de Odon-
tologia de Piracicaba- Unicamp para andlise e
exames.

A primeira instancia, notou-se que am-
bos apresentavam um retardo no desenvolvi-
mento fisico, com membros curtos, nanismo,
estreitamento do térax e encurvamento dos
joelhos para dentro. As duas criancas apresen-
tavam polidactilia manual e braquidactilia, po-
rém somente a menina apresentava polidactilia
dos pés. As unhas das maos e dos pés se apre-
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sentavam hipoplasicas com celoniquia acentua-
da, conforme Figura 1. Notou-se também que o
mecanismo de sudorese estava normal, com
cabelos e pélos finos, porém normais quanto ao
volume.

Segundo a mie, as crian¢as nao manifes-
tavam quaisquer alteracoes cardiacas ou re-
nais; também relatou ndo apresentar nenhum
grau de parentesco com o pai das criancas.
Retardo ou qualquer distirbio mental também
nao foi encontrado nas criancas.

Em relagao a cavidade oral, foram realiza-
dos exames clinicos criteriosos e exames radio-

Figura 1 - Figura representativa de maos com polidactilia.

graficos. Em ambas as criangas, notou-se a pre-
senca de freios multiplos, discretas fendas labiais
e a aparéncia do labio leporino parcial. Foram
também detectadas fendas bilaterais incomple-
tas nas regides das anodontias (Fig. 2) onde se
inseriam pequenos freios, havendo aparéncia da
diminui¢do do sulco vestibular. As regides de
labio superior e inferior apresentavam-se com
um aspecto fechado.

Em relagdo a andlise da denti¢do através
de exame clinico e radiografico do menino, cons-
tatou-se a auséncia congénita de alguns dentes;
namaxila, os incisivos laterais deciduos e perma-
nentes e, na mandibula, os incisivos laterais deci-
duos e incisivos centrais e laterais permanentes
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Figura 2 - Vista do arco superior com fendas bilaterais nas
regices das anodontias dos incisivos laterais.

(Fig. 3). Uma irrupcdo tardia generalizada tam-
bém foi detectada. Assim, com oito anos, nenhum
dente permanente estava presente e os dentes
deciduos apresentavam uma rizélise quase ine-
xistente.

As coroas dos dentes mostravam-se anor-
mais: 0s incisivos centrais e laterais superiores
e inferiores conéides e os molares portadores
de superficies oclusais com fossas e fissuras
alargadas e aprofundadas, diferindo do padrao
normal dos molares deciduos, conforme Figura 4.
Em decorréncia das méas formacgoes das coroas,
bem como das auséncias multiplas, instalou-se
um desajuste oclusal com mordida aberta ante-

rior e cruzada posterior.

Figura 3 - Radiografia panoramica com destaque para as
anodontias, atraso na irrupcao e rizélise.

RFO UPF, Passo Fundo, v.3, n.1, p. 41-46, jan./jun. 1998



46

Figura 4 - Vista do arco inferior com destaque para as
anodontias, incisivos conéides e molares anémalos.

Namenina, também se notou que airrup-
cao dos dentes estava tardia: aos trés anos de
idade, ela apresentava, na maxila, um incisivo
central e, na mandibula, um incisivo central e
um primeiro molar também anoémalos.

Em relacéo ao tratamento, deu-se prefe-
réncia a prevencao. Decidiu-se pela realizacao
da profilaxia e aplicagao topica de fldor para,
posteriormente, proceder ao tratamento res-
taurador, visando melhorar a estética e a fun-
¢éo dos dentes.

Conclusao

Pelas caracteristicas presentes na sin-
drome de Ellis-Van Creveld descritas por va-
rios autores, constata-se que as anomalias bu-
cais sdo importantes para que se tenha um
diagnoéstico completo.

A presenca de freios multiplos, labio lepo-
rino parcial e obliteracao do sulco vestibular as-
sim como auséncias dentais e coroas anomalas
foram constatacoes nos casos aqui relatados.

Percebe-se a importancia do diagnéstico
da sindrome também para problemas de ordem
sistémica, como disturbios cardiacos e renais.

O tratamento odontolégico deverad ser
importante nas primeiras idades em nivel de
prevencgdo, Ja que a ocorréncia de caries em
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molares deciduos é maior devido as fossas e
fissuras mais pronunciadas.

Numa idade mais avangada, deve-se fa-
zer com que a oclusdo do paciente se torne mais
favoravel para a melhoria funcional e estética.
Isso devera ser realizado através de restaura-
coes, proteses fixas ou removiveis, uso de apa-
ratos ortodonticos ou uma combinagdo de am-
bos os tratamentos.

Abstract

The aim of this study is to provide
information of Ellis Van-Creveld syndrome to
the dentists using a case report.

Key words: syndrome, Ellis Van-Creveld,
chondroectodermal dysplasia.
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