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ASPECTOS OCLUSAIS DA DISPLASIA CLEIDO-
CRANIANA: RELATO DE UM CASO.
OCCLUSAL ASPECTS OF THE CLEIDOCRANIAL
DYSPLASIA: A CASE REPORTED.

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

A DCC é caracterizada por uma série de disturbios que envolvem a dentigao e também disttrbios sistémicos. Entre os disturbios da dentigao
temos o retardo no desenvolvimento e na erupgao dos dentes permanentes, presenga de multiplos dentes supranumerérios, anomaliade formae
de volume dos dentes, maxila pouco desenvolvida, etc. Entre os distlrbios sistémicos podemos citar: aplasia clavicular, baixa estatura,
malformagao dos ossos longos e dos ossos dos dedos, cranio com fontanelas abertas, entre outros.

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

The aim of this work is a literature revision about Cleidocranial dysplasia on a case treated at the orthodontic class at UFRGS Odontology College.
The Cleidocranial dysplasia is caracterized by several disturbances that envolves dentition and sistemic disturbances. Among the dentition
disturbances we can point out: retardation in the development and on the eruption of permanent teeth, the presence of supernumerary multiple
teeth, underdevelopment of the maxilla, etc. Among the sistemic disturbances we can cite: clavicular applasy, low stature, long bones and finger

bones malformation, open fontanels of the skull, etc.

The pacients with Cleidocranial dysplasia must be accompained by an orthodontist for a long period, in order to viabilize the control of the
occlusion development and the instalation of a treatment at a right time.
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INTRODUCAO

Adisplasiacleidocraniana, também conhe-
cidacomodoengade Marie e Sainton (4, 15,21,
29,30), sindrome de ScheuthauerMarie-Sainton
ou disostose mutacional, € uma doenga de
etiologia desconhecida que nem sempre é here-
ditaria. Quando herdada, aparece como carater
Mendeliano dominante e pode ser transmitida
por qualquer um dos sexos (8, 19, 29) . Nos
casos emque aparenta desenvolver-se espora-
dicamente, foi sugerido que representa uma
doenga de heranga recessiva (29) ou uma ver-
dadeiramutagé@o nova dominante.

Normalmente os pacientes portadores des-
ta sindrome necessitam de um acompanha-
mento odontoldgico desde a infancia , pois a
DCC determina problemas como retardo na
erupcdo dentdria e presenca de dentes
supranumerarios (4, 15, 16, 19, 29, 30).

REVISAODELITERATURA:

Aolongo de muitos anos varios autores tem
relatado caracteristicas comuns a esta
sindrome. Entre as principais caracteristicas
clinicas estdo a auséncia completa das clavicu-
las em 10% dos casos, podendo ocorrerausén-
ciaparcialde umaoude ambasasclaviculas (4,
8,15,29,30). Devidoa estaalteragao clavicular
os pacientes possuem uma mobilidade insdlita
dos ombros, sendo capazes de leva-los para
frente até junta-los na linha mediana (Fig. 1).
Também por esse motivo ha uma variagao de
tamanho, origem e insergao dos musculos rela-
cionados comasclaviculas. Osindividuos por-
tadores dessa sindrome apresentam em geral
baixa estatura, proeminénciatoracica, coxavara,
hipertelorismo, exoftalmia e defeitos na coluna
vertebral, nos ossos longos e nos ossos dos
dedos (4, 30). A cabega é grande, geralmente
braquicéfala (4), desproporcional com relagéo

aos ossos da face (30) . No cranio frequente-
mente as fontanelas aparecem abertas ou fe-
cham tardiamente (4, 30). Pode ocorrerausén-
cia oupouco desenvolvimento dos seios sinusais.

Entre as caracteristicas bucais podemos
observaro retardo na erupgao dos dentes tem-
porérios e permanentes (Fig.2), e presenga de
dentes supranumerérios (Fig.3), caracterizan-
doum quadro de poliodontia e poliinclusédo (4, 8,
15, 16, 18, 19, 30). A maxila é descrita como
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subdesenvolvida emrelagdo a mandibula, dan-
do aimpressao de prognatismo mandibular (4,
15, 30). O palato é arqueado, estreito e ogival
(15, 30).

Ao longo de muitos anos vem se discutindo
omotivo peloqualocorre aretengao prolongada
dosdentes deciduos e o atraso na erupgao dos
dentes permanentes.

Rusthon(28) relatou que ha auséncia ou
escassez de cemento celular nas raizes dos
dentes permanentes e isso pode estar relacio-
nado com a falta de erupgdo observada tao
comumente. Smith (31) também confirmou a
auséncia de cemento celular nos dentes
deciduos e nos permanentes. Uma caracteris-
tica surpreendente e inexplicavel € a auséncia
deste cemento nos dentesirrompidos de ambas
as denticbes sem espessamento maior do
cemento acelular primario. Amaneira de anco-
ragem das fibras periodontais e a manutengao
da largura do ligamento periodontal também
ndo estaoainda entendidas nessa doenga.

Davis (11) realizou um estudo emuma série
de pacientes com DCCtendo relatado que atra-
vés da andlise cefalométrica constatou que
todos os casos mostraram maxila de tamanho
normal ou projetada para frente. Além disso,
70% dos pacientes afetados possuiam mandi-
bulas maiores do que ados controles, sugerindo
que os portadores dessa doenga tinhammandi-
bulas maiores que o normal, aoinvés de maxilas
pequenas.

Usualmente a denti¢do decidua se desen-
volve sem problemas (12), porém a esfoliagdo
estd retardada (19, 24).

Adentigdo permanente é severamente afe-
tada, com predisposigao para multiplos dentes
supranumerarios, falha na erupgéo, ectopias e
morfologia dentéria anormal, especialmente de
raizes (19, 20,28, 33). Oatraso e aimpactagao
dos dentes permanentes pode ser atribuido a
vérios fatores como :

e presengca de multiplos dentes
supranumerarios (19, 27);

» malformagao de raizes com caréncia de
cemento celular (1, 19, 27);

» alta densidade 6ssea dos maxilares (14,
19, 28);

» fracasso na reabsorg@o do osso alveolar
(16, 19, 23).

Dard (8) relatou a presenca de micro
calcificagdesintrapulpares emcasos dedisplasia
cleidocraniana. A presenga de calcificagdes em
dentes deciduos ndo é normal (2, 3, 9).

Afrequéncia de extra-numerdrios € de 22%
na regido de incisivos maxilares e de 5% na
regido de molares (19). Neste estudo os
supranumerdrios foram formados lingual e
oclusalmente ao dente normal. Amaturagdo da
denticdo decidua foi relatada como normal,
enquanto que na denticdo permanente houve
um atraso de 1 a 4 anos. Os supranumerarios

tiveram um atraso de 4 anos na maturagédo em
relagao a denticdo normal.

Jensen e Kreiborg (18) relataram uma caso
de erupgdo ocorrida aos 55 anos de idade.
Neste estudo se comparou a frequéncia de
erupgao entre pacientes com poucos € com
varios dentes supranumerarios. Foi constatado
quequanto menoro nimerode supranumerarios,
maior é a porcentagem de erupgao espontanea
dos permanentes.

Como osdentes supranumerariosiniciama
suamineralizagao porvolta de 4 anos depois do
correspondente dente permanente, € possivel
diagnosticar esses dentes precocemente (5-7
anos deidade) e remové-los o mais cedo possi-
vel, para propiciar uma erupgao normal dos
dentespermanentes.

Segundo Bishop (5), Hitchin (16), Migliorisi
(23)eJensen(18), histologicamente existe uma
densidade anormal do trabeculado ésseo no
0ss0 alveolar dos pacientes com DCC, com
multiplaslinhas reversasindicando reabsorgao.

Burket (6) afirmava que se deveria fazer
todo o possivel para conservar e restaurar
todas as pegas dentdrias que existiam, perma-
nentes ou nao, pois € muito raro ocorrer erupgao
dos dentes permanentes apds a extragéo dos
deciduos. Aconselhava a ndo extrair os dentes
inclusos, operagao que julgava dificildevido as
diferentes formas que podem apresentar as
raizes. O autor acreditava que o estimulo produ-
zido pelo uso das dentaduras ou a reabsorgéo
dos tecidos pde a descoberto os inclusos, faci-
litando assim sua posterior remogao.

A extragdo de todos os dentes. seguida da
colocagao de préteses totais, € umatécnicade
tratamento ultrapassada. A tendéncia de sub-
desenvolvimento maxilar (5, 18, 22) pode ser
neutralizada pelapreservacdo dos dentes per-
manentes nos alvéolos como um mecanismo
compensatorio (32)

Otratamento ortoddntico parece serneces-
sario namaioriados casos de DCC descritos na
literatura (7, 13, 18, 23). H4 uma aceitagao
unanime dos autores o fato de que a remogéo
dosdentes tempordrios e supranumerarios au-
menta a possibilidade de erupgao espontanea
dosdentes permanentes.

Conforme mencionado anteriormente, é
possivel prever a época de formacdo do dente
supranumerdrio e extrai-lo omais cedopossivel
e juntamente remover o osso alveolar que cobre
odente, para acelerar o processo de erupgao.

O autotransplante de dentes tem provado
serumaboa op¢do de tratamento nos casosde
pacientescom DCC que ja chegaramaadoles-
céncia ou a fase adulta.

Davies et. al. (10) e Migliorisi et. al. (23)
descreveram casos de pacientes entre 13 e 48
anos, algunsja velhos demais paraesperaruma
erup¢do espontanea dos dentes permanentes.
Foram realizados autotransplantes de 7 a 14

dentes permanentes, com resultados
satisfatérios. Os pacientes comidade abaixo de
18 anos seguiram comtratamento ortodéntico.

Nos casos de auséncia de supranumerarios,
aexposigao cirurgicados dentes permanentes
deve ser feita se o dente nao tiver mostrado
nenhuma tendéncia de erupg¢ao espontanea
quando aproximadamente metade das raizes
estiveremformadas (18). Eimportante salientar
que aépocadaintervengao é de grande impor-
tancia para o sucesso do tratamento.

Devemos estar atentos que as radiografias
panoramicastiradas até os 4 anos deidade nao
irdorevelaranormalidades na denti¢do, pois 0s
possiveis supranumerérios ainda naoteraoini-
ciado sua mineralizagao (18).

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

DISCUSSAO

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

Clinicamente o paciente apresentava mui-
tas caracteristicas da sindrome: baixa estatura,
cranio braquicéfalo, exoftalmia, discreto
hipertelorismo, palato estreito e ogival, alémde
aplasiaclavicular e ossos dos dedos mal forma-
dos (verificados no exame radiografico).

No exame dentario foi observado que os
Unicos dentes permanentes ja erupcionados
eram os primeiros molares superiores, 0s pri-
meiros molares inferiores e os incisivos centrais
inferiores. Este retardo na erupgao dentéria ja
havia sido constatado por outros autores (19,
20, 28, 31, 33). Os dentes deciduos que ainda
se encontravam em boca eram os primeiros e
segundos molares superiores e inferiores e 0s
caninos superiores e inferiores. Foram solicita-
dos Rxperiapicais detodas as regides dentérias,
oclusais superior e inferior, panoramica,
telerradiografia de perfile Rxda méo. Foicons-
tatado que o paciente apresentava agenesiados
segundos pré-molarés superiores. Dois germes
de supranumerdrios encontravam-se na regiao
de incisivo central inferior por lingual e um na
regido de canino superior direito por palatino.

Aseguirforamfeitas medidas cefalométricas
do paciente segundo os métodos de Steiner,
Tweed e Downs, quando foi verificado que tanto
a maxila quanto a mandibula estavam bem
posicionadas em relagdo a base do cranio
(ANB=2). Este dadonédo estd de acordocomos
resultados obtidos por Davis (11).

Posteriormente o paciente foi encaminhado
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a disciplina de Cirurgia da FO-UFRGS para
realizagdo da exodontia dos dentes
supranumerarios e temporarios ainda presen-
tes (Fig.4), visando favorecer a erupgéo dos
permanentes (7, 13, 18, 23).

Apds acicatrizagao dos tecidos foram con-
feccionadas duas préteses parciais em acrilico
com o objetivo de melhorar a eficiéncia

e

Auséncia de claviculas em 10% dos casos.

FIGURA 2: Retardo na erupgao dos dentes temporarios e
permanentes.

mastigatdria e a estética do paciente e de man-
ter o espago no arco, tanto no sentido mésio-
distal como no cérvico-oclusal, para a erupgao
dosdentes permanentes (Fig.5).

Através do Rx panoramico constatou-se
que amaioria dos germes dentdrios apresenta-
vam-se no inicio da sua formacao radicular e
totalmente intra-6sseos, o queindica que estes

FIGURA 1: Paciente L.A., portador de Displasia cleido-craniana.

dentes ainda custarao para erupcionar. Logo, o
paciente ficara em observagao por um longo
periodona FO-UFRGS, pois sera feito o contro-
ledapossivel erupcao dos dentes permanentes.

De acordo com os resultados obtidos no
exame, certamente haverd necessidade de
posterior corre¢ao ortodontica.

8608

FIGURA 4: O tratamento proposto foi a exodontia dos dentes

FIGURA 3: Presenca de dentes supranumerarios.

supranumerarios visando favorecer a erupgao dos dentes

permanentes.

FIGURA 5: Confecgao de proteses parciais em acrilico visando
melhorar a eficiéncia mastigatdria, estética e menter o espago no arco.
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