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Manifestacoes maxilomandibulares de interesse odontolégico nos
pacientes portadores de displasia cleidocraniana.

Relato de um caso clinico

Maxillomandibular dental manifestations of interest in patients with dysplasia
cleidocraniana. Report of a clinical case.
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RESUMO

A Displasia Cleidocraniana é uma anomalia rara, que tem como caracteristicas principais a aplasia ou
hipoplasia clavicular, retardo na ossificacdo craniana, atresia maxilar, retardo na erupgdo dentdria e
presenca de supranumerdrios. Tendo isso em vista, o presente relato se propde a descrever o caso de um
paciente do sexo masculino de 55 anos que compareceu ao ambulatério de Cirurgia Buco-Maxilo-Facial
da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE), com o intuito de se submeter & reabilitacGo protética
implanto-suportada. Foi indentificada, apés avaliagdo imaginolégica, a presenca de 31 dentes inclusos
e lesdo radioltcida, compativel com cisto dentigero, associada a 4 destes. Para o tratamento da leséo
e preservacdo da funcionalidade nervosa, foi instituida a utilizagéo de dispositivo de descompressdo. O
presente relato apresenta como caracteristicas relevantes a exposicéo de uma sindrome rara e aspectos
marcantes, bem como a exposicdo da necessidade de um maior conhecimento por parte dos profissionais
de saude, de forma a se evitar um diagnéstico tao tardio.

Descritores: Displasia Cleidocraniana; Dente ndo Erupcionado; Cisto Dentigero.

ABSTRACT

The Cleidocranial dysplasia is a rare anomaly that has as main features the clavicular hypoplasia or apla-
sia, delayed ossification, maxillary hypoplasia, delayed tooth eruption and the presence of supernumerary
tooth. The present case report describes the case of a 55 years old male patient who was evaluated at
the Oral and Maxillofacial service of the Federal University of Pernambuco (UFPE) in order to undergo an
implant-supported prosthesis rehabilitation. Were found, after an image evaluation, the presence of 31
impacted teeth and a radiolucent lesion, compatible with dentigerous cyst that of in proximity with 4 teeth.
Regarding lesion treatment, aiming to the preservation of nerve function, was established the placement of a
decompression device. This report presents relevant characteristics, as the exposure of a rare syndrome with
striking aspects, as well as exposure of the need for greater awareness on the part of health professionals
in order to avoid a delayed diagnosis.

Descriptors: Cleidocranial Dysplasia; Tooth, Unerupted; Dentigerous Cyst.
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INTRODUCAO

O primeiro caso de Displasia Cleidocraniana
foi descrito por Marie e Sainton em 1897'. Desde
entdo, mais de quatro mil casos foram publicados
sobre essa rara desordem congénita?. A Displasia
Cleidocraniana é um distUrbio 6sseo autossémico,
causado por um defeito no gene CBFA1 do cromos-
somo 6p21, cuja funcdo principal é a diferenciacéo
osteobléstica’. A doenca afeta os ossos que sofrem
ossificacdo intramembranosa e caracteriza-se
pela aplasia ou hipoplasia clavicular, retardo na
ossificacdo craniana, alargamento do osso frontal
e occiptal®. Pacientes portadores da displasia po-
dem apresentar hipoplasia da maxila, retardo na
erupcao dos dentes, retencdo de dentes deciduos e
multiplos dentes supranumerérios*. Outros achados
odontolégicos podem ser a falha na esfoliacdo de
dente deciduo, fissura submucosa de palato e mal
oclusao®. O objetivo deste artigo é relatar um caso
de displasia cleidocraniana por meio de uma breve
revisdo da literatura, correlacionando os achados

de interesse com a odontologia.

REALTO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 55 anos, com-
pareceu ao ambulatério de Cirurgia Buco Maxilo
Facial da Universidade Federal de Pernambuco,
com intengéo de reabilitacdo por préteses implanto-
suportadas, haja vista a dificuldade de adaptacéo
das suas préteses removiveis. Questionado sobre
a histéria médica, o paciente negava doencas de
base, alteracées similares nos familiares, discrasias
sanguineas, hdbitos e vicios ou qualquer informacao
sobre sua condicdo clinica. O aspecto sindrémico
do paciente era relevante, devido a sua baixa es-
tatura, bossas frontais e parietais protuberantes e
completava seu exame fisico geral com a hipoplasia
das claviculas possibilitando um grau extremo de

rotacdo antero-medial dos ombros.(Figura 1A)
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FIGURA 1A: Paciente em norma frontal evidenciando
hipermobilidade dos ombros e protuberéncia do osso
frontal. 1B: Tomografia Computadorizada de feixe c6-
nico, destacando imagem sugestiva de cisto dentigero
no quadrante inferior esquerdo e multiplas inclusées
dentdrias. 1C: Biépsia incisional de tecido patolégico
associado em jun¢do amelo-cementdria do dente supra-
numerdrio incluso.1D: Aspecto intraoral do dispositivo de
descompressdo instalado no pés-operatério imediato

Os exames de imagem preliminares evidencia-
vam 31 dentes inclusos, sendo 12 maxilares e 19
mandibulares e imagem radioltcida associada a
quatro desses elementos inclusos em intima relacéo
com o canal do feixe vasculo-nervoso do alveolar
inferior esquerdo. (Figura 1B e 2) Diante desses
achados, optou-se pela biépsia da lesdo cistica
sob anestesia local e instalacdo de dispositivo de
descompressdo conforme descrito por Catunda et
al®.(Figura 1C e D) O paciente seguiu em acom-
panhamento ambulatorial e irrigacées didrias de
solucao fisiolégica 0,9% (2X/dia) e digluconato de
clorhexidina 0,12% (1X/dia) durante 60 dias que
possibilitaram a confirmacao do resultado do exame
histopatolégico de cisto dentigero e posterior enu-
cleac@o/exérese cistica com menor probabilidade
de lesd@o nervosa, haja visto a formacao de tecido

ésseo intralesional.
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FIGURA 2: Radiografia panorédmica evidenciando 31
elementos dentdrios inclusos e radiolucidez sugestiva
de cisto dentigero em regidGo posterior esquerda da
mandibula.

Seguiu-se, entdo, a programacdo de proser-
vacdo dos demais elementos dentdrios totalmente
inclusos e sem evidéncia radiogrdafica de patologia
com posterior planejamento para a confeccéo de

préteses maxilomandibulares.

DISCUSSAO

Adisplasia cleidocraniana representa uma pato-
logia 6ssea geneticamente mediada por um defeito
na expressdo do gene CBFAT, que é responsdvel pela
diferenciacdo e formacao osteobldstica. A express@o
fenotipica dessa entidade patoldgica varia em funcéo
da penetrncia génica, que pode repercutir clini-
camente com baixa estatura, hipoplasia clavicular,
hipermobilidade dos ombros, hiperdontia, hipoplasia
do terco médio da face, bossa frontal proeminente
causada pela deficiéncia da maturacéo éssea da
fontanela anterior e hipertelorismo.”-?

O diagnéstico da displasia cleidocraniana é feito
a partir dos sinais clinicos e radiograficos do paciente.
No caso em tela, o paciente apresentava dentes su-
pranumerdrios, hipoplasia clavicular e bolsas parie-
tais e frontais protuberantes, devido ao alargamento
do osso frontal e occiptal. Nao foi observada relacéo
hereditdria, visto que o paciente ndo apresentava

nenhum parente com essa condigéo.
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Os primeiros indicios dessa condicao foram des-
critos por Greic em 1933, com a caracterizacéo de
um féssil Neanderthal que apresentava caracteristicas
cldssicas da displasia cleidocraniana. Outra descri-
cGo foi feita no esqueleto de uma mulher que vivia
na regido de Pylos na Grécia Antiga e apresentava
auséncia de claviculas, baixa estatura e sem evidén-
cias suturais na regi@o anterior do crénio. Porém os
primeiros relatérios clinicos documentados cienti-
ficamente foram atribuidos aos estudos descritivos
de Meckel em 1760, que padronizou uma série de
caracteristicas dessa patologia dssea. Os médicos
parisienses Marie e Sainton (1897) documentaram
12 casos, e no ano seguinte, observaram o traco
familial geracé@o em geracé@o, nomeando formalmen-
te o transtorno em “On hereditdria cleidocraniana
dysostosis “.1°

Apesar de a literatura apresentar relatos de
casos consistentes, trata-se de uma condigéo rara,
que acomete cerca de 1 individuo em 1.000.000
de habitantes."" Mesmo sendo considerada uma
entidade patolégica inécua ao individuo e o fato de
ndo envolver nenhum déficit cognitivo, as alteracoes
odontolégicas e de desenvolvimento facial podem
ocasionar transtornos psicossociais importantes e
predispor a alteracées patoldgicas associadas, como
maior predisposicéo ao desenvolvimento de cistos e
tumores odontogénicos. Ressaltamos que, no caso
apresentado, nenhuma alteracéo de déficit cognitivo
ou de ordem psicossocial foi observada, incluindo-
se a esse fato o total desconhecimento da condicéo
pelo préprio paciente.

A patogénese da displasia cleidocraniana en-
volve o defeito molecular no cromossomo 6p21,
que modifica a transducdo do gene de ligacGo
RUNX2, responsavel pela inducGo do gene CBFAI
na diferenciacdo de osteoblastos e formacao dssea.
O gene RUNX2 desempenha um papel importante
nas Interacdes epitélio-mesenquimais, que controlam
progressivamente a morfogénese dentdria e histodi-

ferenciac@o de o érgdo de esmalte.'?
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Estudos experimentais revelaram que os ratos
que faltam o gene RUNX2 falham no desenvolvi-
mento de osso e da estrutura do dente, enquanto
que ratos com genes mutantes RUNX2 exibem
mUltiplos dentes em desenvolvimento.” A auséncia
de ambos os alelos do gene resulta na auséncia de
diferenciacéo osteobldstica, enquanto haploinsufici-
éncia de RUNX2 em ratos prejudica a diferenciacéo
e o recrutamento de osteoclastos, juntamente com
reducd@o na capacidade das células dos ligamentos
periodontais para induzir & diferenciacdo osteo-
cléstica. Esses processos poderiam, em parte, ser
responsdveis por erupcao dentdria retardada.'®

Algumas caracteristicas clinicas isoladas podem
simular a displasia cleidocraniana e fazerem parte
de variagées anatdmicas isoladas ou sindromes
agressivas. A presenca da hipoplasia clavicular é
um forte indicativo dessa patologia, mas essa ano-
malia, quando se apresenta unilateral, pode nédo
apresentar correlacdo com sindromes. Na Sindrome
de Yunis-Varon, hd auséncia das claviculas, déficit
cognitivo importante e alteracdes em outros siste-
mas. Alteracdes da ossificacdo craniana e presenca
de fontanelas tardias também podem fazer parte da
osteogénese imperfeita. A hiperdontia também pode
fazer parte da sindrome de Gardner bem como a
falha de erupcao dentéria pode estar associado a

cistos ou tumores odontogénicos.'°

Diagnéstico diferencial da displasia
cleidocranina

* Sindrome de Gardner

* Sindrome de Yunis-Varon

* Osteogénese imperfeita

e Sindrome Hallerman-streiff

* Sindrome Orofaciodigitais tipo |

O objetivo principal do tratamento do paciente
com displasia cleidocraniana é restabelecer o pa-
dréo funcional e estético deficiente.'* A abordagem

multidisciplinar entre cirurgia bucomaxilofacial,
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ortodontia e prétese visam remover precocemente
elementos dentdrios supranumerdrios, com ma
formac@o e/ou envolvidos em lesdes patoldgicas,
com a finalidade de estimular ortodonticamente a
denticGo permanente ou reabilitar com préteses. Um
pardmetro questiondvel refere-se & reabilitacéo por
implantes, visto que deficiéncia de maturagéo éssea
poderia afetar a osseointegracdo com implantes de
titdnio, porém néo hé evidéncia cientifica de que
responda apropriadamente a tal questionamento.

Dentes deciduos retidos, supranumerdrios ou
com anomalias devem ser removidos, e a assisténcia
ortodéntica deve viabilizar a erupcdo dos dentes
permanentes.’ Dentes permanentes com anomalias
devem ser removidos e reabilitados com prétese,
com excecdo aos elementos que sdo pilares de
aparelhos fixo em criancas. Os dentes inclusos per-
manentes que ndo forem passiveis de tracionamento
orfo-cirdrgico ou de autotransplante devem ser re-
movidos, sobretudo os que apresentam patologias
associadas, como odontomas ou cistos dentigeros.
A hipoplasia maxilar deve ser tratada precocemente,

através da ortfopedia dos maxilares.' !

Protocolo de Tratamento Odontolégico para
Displasia Cleidocraniana

Dentig&o Conducgéo Conduta
Decidua Retida, supranumerdrios  Exodontia
ou comanomalias de Assisténcia
forma ortodéntica
Permanente  -dentes com anomalias  -exodontia
-dentes com anomalias  -proservar
que sdo pilares para
aparelho fixo em
criangas
Permanente  incluso Avaliar
viabilidade de
tracionamento
orto-cirdrgico ou
autotransplante
Mista Hipoplasia de maxila/  Ortopedia

dos maxilares/
disjuncdo maxilar

deficiéncia transversal
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Alguns autores definem protocolos de tratamento
em funcdo do estdgio de desenvolvimento dentdrio
e da idade do paciente. Os regimes ortodéntico-
cirdrgicos mais populares sdo o Toronto-Melbourne,
Belfast-Hamburgh e a Abordagem de Jerusalém. O
método Toronto-Melbourne baseia-se na extracdo
seriada da denticGo decidua programada e depende
da medida em que as raizes dos dentes permanentes
tém-se desenvolvido. Durante cada processo, que é
realizado sob anestesia geral, os supranumerdrios
também sdo removidos em conjunto com o osso que
cobre os dentes permanentes subjacentes. A razéo
é a de facilitar a erupcdo esponténea dos dentes
permanentes.'?

A abordagem Belfast-Hamburgo defende um
Unico procedimento cirirgico sob anestesia geral
para remover tfoda denticdo decidua retida e todos
os dentes supranumerdrios. Além disso,todos os
dentes permanentes ndo erupcionados sGo expos-
tos para em seguida serem submetidos & tracd@o
eldstica com a finalidade de completar a atividade
eruptiva. A vantagem desse procedimento é que o
paciente é exposto a uma Unica operacdo cirdrgica
sob anestesia geral.® 10

A abordagem Jerusalém se fundamenta em, pelo
menos, duas intervencdes cirirgicas, baseada no
grau de desenvolvimento da denticGo permanente.
Durante o primeiro procedimento, os dentes deci-
duos anteriores e supranumerdrios sdo extraidos,
e os dentes anteriores permanentes sdo expostos.
Ao mesmo tempo, brdquetes ortodénticos e tracdo
eldstica sdo aplicados, e a ferida cirtrgica é fecha-
da. Durante o segundo componente da aborda-
gem Jerusalém, que ocorre a cerca de 13 anos de
idade, os dentes deciduos residuais séo extraidos,
e expdem-se caninos e pré-molares, finalizando o
processo cirdrgico.'?

Todos esses métodos terapéuticos apresentam
eficiéncia clinica, desde que cada caso seja avaliado
criteriosamente, de forma que seja estabelecido o

tratamento mais previsivel e com menor morbida-
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de.

Uma das caracteristicas mais marcantes desse
caso é a completa auséncia de um diagnéstico
inicial. A idade média dos pacientes diagnosti-
cados com a sindrome é de 18.12, contrastando
enormemente com o relato apresentado, em que
este passou 55 anos, desconhecendo a natureza

da patologia.

CONSIDERACOES FINAIS

Dentre os fatores passiveis de extrapolacéo con-
jectural para a auséncia de um diagndstico inicial,
estdo as precdrias condicoes da sadde no Brasil da
metade do século XX até o comeco do XXI, o que,
com certeza, corroborou para a subnotificacéo da
condicdo, ndo deixando de mencionar um desco-
nhecimento dos sinais, sinfomas e caracteristicas
de uma sindrome tdo marcante quanto a displasia
cleidocraniana por parte dos cirurgides dentistas
que o atenderam anteriormente. Dessa forma, foi
do intuito dos autores & apresentacdo de um caso
clinico que ilustrou a totalidade das nuances da
sindrome bem como abordagem de uma moda-
lidade de tratamento conservadora para os cistos
dentigeros em um paciente portador de mdltiplas

inclusdes dentdrias.
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