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RESUMO 
Este trabalho tem por objetivo a revisão de literatura da DCC a partir de um caso tratado na disciplina de ortodontia da FO-UFWGS. 

A DCC 6 caracterizada por uma s8rie de dislijrbios que envolvem a dentição e também distúrbios sistêmicos. Entre os distúrbios da dentiçáio 
ternos o retarde no desenvolvimento e na erupçáo dos dentes permanentes, presença de mijlliplos dentes supranumerários, anomalia deforma e 

tPe volume dos dentes, niaxila pouco desenvolvida, etc. Entre os distúrbios sistêmicos podemos citar: aplasia clavicular, baixa estatura, 
malformação dos ossos longos e dos ossos dos dedos, crânio com fontanelas abertas, entre outros. 

Os pacientes com DCC devem ser acompanhados pelo Bdodontista por um longo periodo para que este possa controlar o desenvolvomento 
da oclusão e instituir o tratamento no momento oportuno. 

UNIERMO" 
Displasia cleido-craniana, dentes supranumerários, erupção dentária. 

SUMARY 
The aim o% this wosk is a lilerature revision about Cleidocranial dysplasia on a case treated at khe orlhodontic class at UFRGS Odontology College. 

The Gleidocranial dysplasia is caracterized by severa1 disturbances that envolves dentition and sistemicdisturbances. Among the dentition 
disturba~~ces we can point out: retardalion in the development and on the eruption of permanenl teeth, the presence of supernumerary multiple 

leeth, underdevelopmenl of Bhe maxilla, etc. Among the sistemic disturbances we can cite: clavicular applasy, low stature, long bones and finger 
bones mallormalion, open fontanels of the skull, etc. 

The pacients wiih Cleidocranial dysplasia must be accompained by an orihodontist for a long period, in orderto viabilize the control of the 
occlilsion development and the instalation of a treatment at a right time. 
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IN~WQDU@O 
Adisplasia cleidocraniana , lramb8m conhe- 

cida como doença de Wlarie e Sainton (4,15,%1, 
29,30), sindromede Scheulhauer Maie-Sainton 
ou disostose mutacional, é uma doença de 
etioTogiadesconhecida que nem sempre é here- 
ditaria. Quando herdada, aparececomo caráter 
Mendeliano dominante e pode ser transmitida 
por qualqeaer um dos sexos (8, 19, 29) . Nos 
casos em que aparenta desenvolver-se espora- 
dicamente, foi sugerido que representa uma 
doença de herança recessiva (29) ou uma ver- 
dadeira mutação nova doniinanle. 

Nsrrnalrnenle os pacientes portadores des- 
tra slndrome necessitam de um acompanha- 
merito sdontol6gico desde a infância , pois a 
DCC determina problemas como retardo na 
erupção dentária e presença de dentes 
supranumerários (4, 3 5, l6,  19,29,30). 

REVISAO DELITERATURA: 
Ao longo de muitos anos vários autores tem 

relatado características comuns a esta 
síndrome. Entre as principais características 
clínicas estão a ausência completa das clavícu- 
las em 10% dos casos, podendo ocorrerausen- 
cia parcial de uma ou de ambas as clavículas (4, 
8,15,29,30). Devido a esta alteraçãoclavicular 
os pacientes possuem uma mobilidade insólita 
dos ombros, sendo capazes de levá-los para 
frente até junti-los na linha mediana (Fig. 1). 
Também por esse motivo há uma variação de 
tamanho, origem e inserção dos músculos rela- 
cionadoscom as clavículas. Os indivíduos por- 
tadores dessa síndrome apresentam em geral 
baixaestatura, proeminênciatorácica, coxavara, 
hipertelorismo, exoftalmia e defeitos na coluna 
vertebral, nos ossos longos e nos ossos dos 
dedos (4,30). A cabeça e grande, geralmente 
braquickfala (41, desproporcional com relação 

aos ossos da face (30) . No crânio frequente- 
mente as fontanelas aparecem abertas ou fe- 
cham tardiamente (4,30). Pode ocorrerausen- 
cia ou pouco desenvolvimentodosseiossinusais. 

Entre as caraclerísticas bucais podemos 
observar o retardo na erupção dos dentes tem- 
porários e permanentes (Fig.2), e presença de 
dentes supranumerários (Fig.3), caracterizan- 
do um quadrode poliodontia e poliinclusão (4,8, 
15, 16, 18, 19, 30). A maxila é descrita como 
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subdesenvolvida em relação hmandibeala, d a ~  
do a impressãode prognalismo mandibular (4, 
15, 3 0 ) ~  O palato é arqueado, estreito e ogival 
(I 5, 30). 

Ao longode muitosanosvem se discutindo 
o niotlvo pelo qual ocone a retenção prolongada 
dos dentesdeciduose oatraso na erupção dos 
dentes pen-sianei-ates. 

Rusthon(28) reiatou que h& ausgncia ou 
escassez de cemento ceiular nas raizes dos 
dentes pemianenles e isso podo estar relacio- 
nado com a falta cle erupr;áo observada %aio 
cornumente. Smith (3.1) tambérn confirmou a 
aus6ncia de cernersto celular nos dentes 
deciduos e nos permanentes. Urna caracBeris- 
lica surpreendente e inexplicavei é a ausgncia 
deste eairnentcs nos dentes iaasmpidos de ambas 
as dentiçêies sem espessarnento maior do 
cenienfo acelulai-prir-ãlário. A maneira de anco- 
ragem das fibras periodoniais e a manutenção 
da largura do ligamento periodonlal tambkm 
iião estaoainda entendidas nessadoença. 

Davis (1 i 1 realizoai um estudo em uma série 
de pacientes corn DCCtendo relatado que atra- 
v6s da analise cefalométrica constatou que 
todos 01; casos ~1osQraram $ilaxiPa de tamanho 
rbormal ou projetada para frente. Além disso, 
70% dos pacientes afetados possuiam mandí- 
bulas niaioles do que adosconlroles, sugenndn 
queos ponadores dessa d o e n ~ a  tinharn mandi- 
bulas rúu:3iarcii, que n normal, ao invés de rnaxilas 
peqoienas. 

L8çuafanente a dentiçgo decídua se desen- 
\mlve som problemas (12), por6m a es'ioliação 
esta retardada (I 9,243-E. 

A d~.;niiçáo permpanente 6 severamente afe- 
tada, com predisposição para mlíltiplos derites 
supranirmeráaiss, falha na erup@o, ectopias e 
morfologiadentáuia anormal, especialmentede 
raizes ( 19,20,%8,33), Oatraso e a impactação 
dos dentes permanentes pode ser atribuído a 
vários fatores coi-ne : 

presença de  múI"LpJos dentes 
supaanumer&rios (I 9,27); 

malformaçáo de raízes com c a r h c i a  de 
cemen2ir celular ( I ,  I9,27); 

a alta densidade óssea dos maxilares (14, 
19,28); 

fracasso na reabsorção do osso alveolar 
(16, 19,23). 

Dard (8)  relatou a presença de micro 
caleificações inlrapulpares em casos de displasia 
cleidocaaniana. Apresença de calcificaçóes em 
dentes decíduos não é normal (2,3,9). 

Afrequência de extra-numerários é de 22Y0 
na regi20 de incisivos maxilares e de 5% na 
região de molares (19).  Neste estudo os 
supranumerários forarn formados lingual e 
oclkaçalmente ao dente normal. A matuaação da 
dentiqãn decídua foi relatada como normal, 
enquanto que na dentição permanente houve 
um atraso de 1 a 4 anos. 0 s  sugaranumerários 

tiveram um atraso de 4 anos na maturação em 
relação &dentição normal. 

Jensen e Mreiborg ((1 8 )  relataram uma caso 
de erupção ocorrida aos 55 anos de idade. 
Neste estudo se comparou a frequ8ncia de 
erupção entre pacientes com poucos e com 
vários dentes supranumerarios. Foi constatado 
quequantomenoro númerodesupranumerarios, 
maior é a porcentagem de erupção espontâriea 
dospermanentes. 

Como osdentessupraaihimerarios iniciam a 
suarnineraliza$ãoporvolta derbariosdepoisdo 
correspondente dente permanente, é possível 
diagnosticar esses dentes precocemente (5-7 
anos de idade) e removê-los o maiscedo possi- 
vel, para propiciar uma erupção normal dos 
dentes permanentes. 

Segundo Bishop (51, Hilchin (161, Migliorisi 
(23) eJensen (1 81, histologicamente existe urna 
densidade ariormal do trabeculado ósseo no 
osso alveolar dos pacientes com DCC, com 
múltiplas linhas reversas indicando reabsoqão. 

Burket (6) afirmava que se deveria fazer 
todo o possivel para conservar e restaurar 
todas as peças dentárias qiie existiam, perma- 
nentes ou não, pois é muito raro ocorrer erupção 
dos deriles permanentes após a extração dos 
decíduos. Aconselhava a não extrair os dentes 
inclidsos, operaçáoque julgava difícil devido as 
diferentes formas que podem apresentas ar; 
raizes. Oautoracreditavaqueoeçtímeilo paodu- 
zido pelo uso das dentaduras ou a reabsorçãu 
dos tecidos p6e a descoberto os inclusos, faci- 
litando assim sua posterior remoção. 

A extração de todos os dentes. seguida da 
colocaçao de prótesestotais, é uma técnicade 
tratamento aaltrapassada. A tendência de sub- 
desenvolvimento maxilar (5, 18, 22) pode ser 
neutralizada pela preservação dos dentes per- 
manentes nos alvéolos como um mecanismo 
compensatório (32) 

Otratamento orlodôntico parece serneces- 
sario na maioriadoscasos de DCC descritos na 
literatura (7,  13, 18, 23). Há urna aceitação 
unânime dos autores o fato de que a r e m o ~ ã o  
dosdentestemporariose supranumerários au- 
menta a possibilidade de erupção espontânea 
dos dentes permanentes. 

Coniorme mencionado anteriormente, é 
possível prever a época de formação do dente 
supranumerário e extrai-lo o maiscedo possível 
ejuntamente remover0 osso alveolarque cobre 
o dente, para acelerar o processo de erupção. 

O autotransplante de dentes tem provado 
ser uma boa opção de tratamento nos casos de 
pacientes com DCC que já chegaram à adoles- 
c6ncia ou à fase adulta. 

Davies et. al. (10) e Migliorisi el. al. (23) 
descreveram casos de pacientes entre 13 e 48 
anos, algunsjavelhos demais paraesperar uma 
erupção espontânea dos dentes permanentes. 
Foram realizados autotransplantes de 7 a 44 

dentes permanentes,  c o m  resultados 
satisfatórios. Os pacientes com idade abaixode 
18 anos seguiram com tratamento orlodôntico. 

Nos casos deausenciadesupranumerários, 
aexposiçãocirúrgicados dentes pernianentes 
deve ser feita se o dente não tiver mostrado 
nenhuma tendencia de erupção espontânea 
quai-ido aproximadamente metade das raízes 
estiverem formadas (I 8). É impor?ante salientar 
que a época da intervenção édegrande impor- 
tância para o sucesso do tratamento. 

Devemos estar atentos que as radiografias 
panorâmicastiradasatéos4anos de idade não 
irão revelaranormalidaêles na dentição, pois os 
possíveis supranumerários ainda náoterão ini- 
ciado sua mineralização (I 8) .  

Os pacientes corn DCC devem ficar em 
observação por um longo periodo de tempo, 
para que se possa observar o desenvolvimento 
de dentes molares distais, cistos, etc, até afase 
adulta. 

L A., paciente com 9 anos e 6 meses de 
idade, do sexo masculino, compareceu na disci- 
plinade orlodontiada Faculdade de Odontologia 
da Universidade Federal do Rio Grande do Sul 
com diagnóstico de Displasia Cleidocraniana, 
que foi encaminhado pelo Hospital de Clínicas 
de Porto Alegre. 

Clinicamente o paciente apresentava mui- 
tas caracteristicas da síndrome: baixa estatura, 
crgnio braquickfalo, exoftalmia, discreto 
hipertelorismio, palato estreito e ogival, além de 
aplasia clavieular e ossos dos dedos mal forma- 
dos (verificados no exame radiográfico). 

No exame dentário foi observado que os 
einicos dentes permanentes j6 erupcionados 
eram os primeiros molares superiores, os pri- 
meiros molares inferiores e os incisivos centrais 
inferiores. Este retardo na erupção dentaria já 
havia sido constatado por outros autores (1 9, 
20,28,31,33). Os dentes decíduos que ainda 
se encontravam em boca eram os primeiros e 
segundos molares superiores e inferiores e os 
caninos superiores e inferiores. Foram solicita- 
dos Rxperiapicaisdetodasas regiõesdentárias, 
oclusais superior e inferior, panorâmica, 
telerradiografia de perfil e Rx da mão. Foi cons- 
tatado que o pacienteapresentavaagenesiados 
segundos pré-molares superiores. Bois germes 
de supranumerários encontravam-se na região 
de incisivo central inferior por lingual e um na 
região decanino superior direito por palatino. 

Aseguirforamfeitas medidascefalométricas 
do paciente segundo os métodos de Steiner, 
Tweed e Downs, quandofoi verificado que tanto 
a maxila quanto a mandíbula estavam bem 
posicionadas em relação a base do crânio 
(ANB=2). Estedado não esta de acordocom os 
resultados obtidos por Davis (i I ) .  

Posteriormente opacientefoi encaminhado 



à disciplina de Cirurgia da FO-BBFWGS para 
realizaçao da exodontia dos dentes 
supraisumerairios e temporairios ainda presen- 
tes (Fig.4), visando favorecer a erupção dos 
permanentes (7,13,18,2Ja. 

Após a ci~a'Bl.izaçáo dos tecidos foram con- 
feccionadas duas próteses pardais em acrílico 
com o objetivo de melhorar a eficiência 

mastigatbriae a estética do paciente e de man- denleçaindacustarão paraerupcionar. Logo, o 
ter o espaço no arco, tanto no sentido m6sio- paciente ficará em observação por um longo 
distal como no céivico-oclusal, para a erupção períodona FO-UGRGS , poisseráfeitoocontro- 
dos denlespermanentes (Fig.5). le da possível erupção dosdentespermanentes. 

Atsavks do Wx panorâimico constatou-se De acordo com os resultados obiidos no 
que a maioriados germes dentários apresenta- exame, certamente haverá necessidade de 
vam-se no início da sua formação radicular e posteriorcorreçãoortod6ntica. 
totalmente intra-ósseos, oque indica que estes 

F l(:l JFIA 3 iiiesei;ça de dentes suprc~i:iin!eiaíios 

i'l(àlJ8'iA I : Pac;iente L./',., portridor de Uisplasia cleido-crariiana. FIGURA 4.  O tratarnento proposto f o ~  a exodont~a dos dentes 
Ai~sência de clavícuias em i 63% dos casos. supranumerários visando favorecer a erupção dos dentes 

permanentes. 

FIGURA 2: Retardo na erupção dos dentes temporár~os e FIGURA 5: Confecção de próteses parciais em acrílico visando 
permanentes. melhorar a eficiência mastigalória, estética e menter o espaço no arco. 
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