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Resumo

Objetivo: O objetivo do presente trabalho é apresen-
tar um caso da displasia cleidocraniana. A displasia
cleidocraniana (DCC) é uma doencga bastante rara
(1:1.000.000), causada por um defeito no gene CBFAI,
o qual regula a diferenciagdo osteoblastica e a formagao
Ossea apropriada. E transmitida de forma autossémica
dominante, afetando principalmente os ossos do cranio
e claviculas. Relato de caso: neste estudo € apresentado
o caso de um menino de nove anos, portador de DCC,
o qual vem sendo acompanhado ha trés anos no ambu-
latorio da disciplina de Odontopediatria da Faculdade
de Odontopediatria da UFBA. O paciente apresentava
caracteristicas clinicas e radiograficas compativeis com
a doenca, como baixa estatura, hipoplasia da clavi-
cula do lado direito, perimetro aumentado do cranio,
hipertelorismo, hipoplasia da maxila, palato estreito e
profundo, assim como atraso na irrup¢ao dos dentes
permanentes e presenca de dentes supranumerarios.
Apos terem sido realizados os procedimentos preven-
tivos e curativos necessarios em relacao a saude bucal
do paciente, uma abordagem cirtirgica/ortodontica foi
proposta. Consideracoes finais: a deteccao precoce da
doenca é essencial para que o tratamento adequado
seja empregado, minimizando as provaveis interven-
¢oes cirtirgicas e/ou ortodonticas.

Palavras-chave: Displasia cleidocraniana. Maxila. Cla-
vicula. Hipoplasia. Odontopediatria.

Introducao

A displasia cleidocraniana (DCC) é uma doenca
rara do osso (1:1.000.000 pacientes), que apresen-
ta um padrido de heranca autossdmica dominante,
embora a mutacéo espontinea ocorra em 20 a 40%
dos casos, ndo apresentando predilecdo por sexol.
A DCC é causada por um defeito do gene CBFA1,
presente no cromossomo 6p21. Este gene controla a
diferenciacdo de células precursoras em osteoblas-
tos, sendo essencial para a formacéo do tecido 6sseo,
tanto endocondral quanto membranoso, podendo
estar relacionado com o retardo na ossificacdo do
cranio, pélvis e extremidades na displasia cleido-
craniana®

As principais manifestacées da doenca séo apla-
sia ou hipoplasia clavicular, aumento exagerado do
diametro transverso do cranio, com retardo no fe-
chamento das suturas e fontanelas, hipodesenvol-
vimento do terco médio da face, falha na erupcao
dos dentes permanentes, presenca de dentes supra-
numerarios e uma variedade de outras desordens
esqueléticas®®.

A aparéncia clinica dos individuos portadores
da DCC é bastante caracteristica. De maneira ge-
ral, apresentam uma baixa estatura e as claviculas
podem ser rudimentares ou estar completamente
ausentes, permitindo que aproximem os ombros an-
teriormente até a linha média'>"'°, Ainda, a face do
paciente pode parecer pequena em relag¢do ao cranio
em razdo da hipoplasia da maxila, assim como dos
ossos lacrimais, nasais e arco zigomaético; a abébada
craniana é aumentada, com bossa frontal e parietal

Mestra em Odontologia pela Faculdade de Odontologia da Universidade Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS). Professora do curso de Especializagdo em
Odontopediatria da Associagao Brasileira de Odontologia - Sessdao Bahia (ABO-BA), Salvador, BA, Brasil.

Mestra em Odontologia pela Faculdade de Odontologia da UFBA. Professora Adjunta da Disciplina de Odontopediatria da Faculdade de Odontologia da
Universidade Federal da Bahia (UFBA), Departamento de Odontologia Social e Pediatrica, Salvador, BA, Brasil.

Doutora em Ciéncias Odontoldgicas pela Universidade de Sao Paulo. Professora Titular da disciplina de Odontopediatria da Faculdade de Odontologia da
Universidade Federal da Bahia (UFBA), Departamento de Odontologia Social e Pediétrica, Salvador, BA, Brasil.

304

RFO, Passo Fundo, v. 15, n. 3, p. 304-308, set./dez. 2010



pronunciadas, além de hipertelorismo e uma leve
exoftalmia’$.

Furuuchi et al.” (2005) observaram uma menor
espessura do musculo masseter por meio de tomo-
grafia computadorizada em pacientes portadores da
DCC, provavelmente por descontinuidade do arco
zigomatico.

A presenca de dentes supranumerdrios, retardo
na esfoliacdo dos dentes deciduos e a presenca de
dentes ndo erupcionados sdo normalmente as prin-
cipais queixas dos pacientes e o motivo pelo qual
procuram auxilio do profissional de saude?51°.

A DCC néo costuma ser identificada em idades
mais tenras pelo fato de afetar principalmente a
denti¢do permanente. Da mesma forma, a hipopla-
sia do terco médio da face costuma ficar mais evi-
dente somente durante a puberdade. Além disso,
ha uma relativa falta de complicacdes médicas em
relacdo a outras displasias esqueléticas, sendo co-
mum que a doenca seja desconhecida pelo paciente
até que algum profissional a identifique®!!.

O objetivo deste estudo foi apresentar o caso de
um paciente portador de displasia cleidocraniana, o
qual vem sendo acompanhado hé trés anos, compa-
rando os achados clinicos e radiograficos encontra-
dos com a literatura, enriquecendo-a e possibilitan-
do um diagnéstico mais acurado da doenca.

Relato do caso

Paciente de nove anos de idade, sexo masculi-
no, cor parda, foi encaminhado a Clinica de Odon-
topediatria da Faculdade de Odontologia da UFBA,
Salvador - BA pelo Departamento de Genética do
Hospital das Clinicas de Salvador aos seis anos de
idade. A mae do menino estava sendo tratada no
mesmo hospital e era portadora de displasia cleido-
craniana. O paciente foi encaminhado a fim de que
se realizasse uma avaliacdo odontoldgica, visto que
havia a suspeita de que também fosse portador da
DCC.

Clinicamente, o paciente apresentava sinais
fenotipicos caracteristicos da DCC, como baixa es-
tatura para a idade, tamanho do cranio aumenta-
do, bossa frontal proeminente e hipertelorismo.
De acordo com o laudo médico do Departamento
de Genética do Hospital de Clinicas de Salvador, o
menino apresentava hipoplasia da clavicula do lado
direito, diagnosticada por meio de exames clinico e
radiografico (Fig. 1).
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Figura 1: Exame fisico extrabucal evidenciando a hipoplasia da cla-
vicula do lado direito

No exame intrabucal foi observado um palato
estreito e profundo, assim como hipoplasia da ma-
xila. Além disso, o paciente apresentava mordida
aberta anterior. A crianga encontrava-se na fase de
denticdo mista, na qual os dois incisivos centrais
inferiores permanentes ja tinham erupcionado. A
higiene bucal do paciente apresentava-se regular e
a responsavel relatou ingestéo frequente de alimen-
tos cariogénicos pela crianca, que apresentava duas
cavidades de carie inativa localizadas nas faces pro-
ximais dos dentes 51 e 61.

Foi requisitada a radiografia panoramica, as-
sim como a telerradiografia de perfil e a radiogra-
fia oclusal da maxila. Como esses exames pode-se
observar que a cronologia de erupcédo dentéaria es-
tava de acordo com a idade do paciente (Fig. 2). Da
mesma forma, nas radiografias panoramica e teler-
radiografia de perfil foi verificado que o desenvol-
vimento da maxila ndo se apresentava dentro dos
padroes de normalidade, estando deficiente (Fig. 3).

Figura 2: Radiografia panoramica aos seis anos de idade, eviden-
ciando pobre desenvolvimento inadequado da maxila e
cronologia de erupgao de acordo com a idade
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Figura 3: Radiografias oclusal aos nove anos de idade, permitindo
notar a presenca de dentes supranumerdrios na regido an-
terior da maxila

Com base nos achados clinicos e radiograficos
encontrados, aliados a avaliacdo médica realizada
anteriormente, a DCC foi diagnosticada. Neste mo-
mento, uma abordagem ortopédico-ortodontica foi
proposta com o objetivo de melhorar a funcédo do
paciente, decorrente do desenvolvimento insuficien-
te do terco médio da face. Foi realizada a disjuncao
rapida da maxila utilizando-se um aparelho disjun-
tor de Haas com grade palatina. Apé6s a disjuncao,
o aparelho foi mantido na boca por seis meses como
mantenedor.

Ap6és aproximadamente trés anos de acompa-
nhamento, foi detectada, por meio de radiografias
oclusal e panoramica, a presenca de dois dentes
supranumerarios na regido anterior da maxila, os
quais foram removidos cirurgicamente sob aneste-
sia geral. Os dentes deciduos da regido (52, 51, 61 e
62) também foram removidos numa tentativa de fa-
vorecer a erup¢do espontinea dos incisivos centrais
e laterais permanentes, os quais apresentam um
atraso na erupcdo bastante acentuado. Os dentes
supranumerarios removidos apresentavam malfor-
macio corondria.

Atualmente o paciente apresenta cronologia de
erupcdo dentaria bastante alterada. Aos nove anos,
os dois primeiros molares permanentes superiores
estdo erupcionados, assim como 0s incisivos cen-
trais e laterais inferiores e o primeiro pré-molar
superior direito. Entretanto, os primeiros molares
permanentes inferiores ainda néo irromperam, as-
sim como os incisivos centrais e laterais permanen-
tes superiores. Nesta fase do acompanhamento, foi
proposta a exposicéo cirurgica dos incisivos perma-
nentes superiores e dos molares permanentes infe-
riores, com o objetivo de estimular a erupcio de tais
dentes, assim como a remocéo dos elementos 53 e
63. Num segundo momento, planejou-se nova inter-
vencéo ortopédico-ortodontica por meio de disjun-
cdo maxilar, visto que a atresia e a falta de espaco
para a correta erupcdo dos dentes nesta area séo
bastante acentuadas.
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Discussao

Os pacientes portadores da DCC geralmente
tém uma vida normal, sem maiores complicagoes
médicas. Justamente por esse motivo, o diagnéstico
da enfermidade pode ser realizado tardiamente®.
Como consequéncia, um quadro complicado pode se
apresentar no momento do primeiro exame odonto-
l6gico, como a presenca de multiplos dentes supra-
numerdarios, dentes impactados, erupgdo e/ou loca-
lizacdo ectépica dos dentes, dificultando a obtencao
de um tratamento bem-sucedido®!'. No caso apre-
sentado, o paciente foi encaminhado para uma pri-
meira avaliacdo odontolégica aos seis anos, numa
fase em que se pode esperar uma resposta mais po-
sitiva ao tratamento, minimizando a extensio das
intervengoes cirdargicas e/ou ortoddnticas.

No presente estudo, o paciente apresentava si-
nais clinicos e radiograficos caracteristicos da DCC,
como baixa estatura para a idade, hipoplasia da
clavicula do lado direito, bossa frontal proeminente,
hipertelorismo, hipoplasia da maxila e subdesen-
volvimento do terco médio da face®**%!, Em relacao
aos dentes deciduos nenhuma alteracao foi observa-
da, como malformacéo, atraso na erupc¢io ou reten-
coes dentdrias. De acordo com Jensen e Kreiborg®
(1990), a localizagédo mais superficial desses dentes
nos ossos facilitaria a sua erupcio sem maiores pro-
blemas.

Os primeiros molares permanentes parecem ir-
romper espontaneamente na maioria dos pacientes
com DCC, provavelmente em razio da fina cama-
da de tecido 6sseo que precisam ultrapassarl. En-
tretanto, no caso apresentado somente os molares
permanentes superiores erupcionaram. Os mola-
res inferiores apresentam um atraso de erupcéo de
aproximadamente quatro anos em relagéo a crono-
logia normal. Na radiografia panordmica pode-se
observar o eixo de erupcao de tais dentes alterado.

De acordo com a literatura®!!, os dentes supra-
numerarios permanentes em pacientes portadores
de DCC iniciam a sua mineraliza¢cdo quatro anos
mais tarde que os correspondentes da série normal.
Assim, seria possivel o diagnéstico de incisivos per-
manentes supranumerarios em radiografias pano-
ramicas realizadas aos 5-7 anos. Por esse motivo,
segundo os autores, o dentista deveria submeter o
paciente, a partir dos cinco anos, a uma radiogra-
fia panoramica anual, a fim de detectar provaveis
dentes supranumerdrios e determinar o momento
propicio para a intervencdo, assim como o trata-
mento mais adequado para o caso. De acordo com
a literatura, os pacientes portadores de DCC que
apresentaram no maximo um ou nenhum dente
supranumerario tiveram o maior numero de den-
tes permanentes erupcionados espontaneamente,
assim como apresentaram os melhores resultados
num menor tempo de tratamento.
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No presente estudo, aos seis anos nao foram ob-
servados dentes permanentes supranumerarios nos
exames radiograficos. Entretanto, aos nove anos
foram observados, por meio de radiografia panora-
mica e oclusal, dois dentes supranumerarios na re-
gido anterior da maxila. Esse fato confirma o que foi
apresentado na literatura, havendo a necessidade
de um acompanhamento radiografico periédico em
tais pacientes.

Em relacdo ao tratamento odontolégico dos pa-
cientes com DCC muito se tem discutido a respeito.
A terapéutica proposta para as anomalias do com-
plexo dentoalveolar geralmente envolve cirurgia or-
tognatica para corrigir a hipoplasia maxilar, remo-
cao de dentes inclusos, em associacdo com terapia
ortodontica e/ou protétical1%, A exposicao cirurgica
de dentes permanentes ndo irrompidos, seguida de
extrusdo ortodéntica, também tem sido relatada.
Ainda, o autotransplante dentério é apontado como
uma alternativa vidvel nos casos em que o trata-
mento cirurgico/ortodontico ndo é bem-sucedido!!. E
consenso entre os autores que a intervengdo odon-
tologica realizada no momento mais adequado em
pacientes com DCC é crucial para o sucesso do tra-
tamento®*!!, e quanto mais cedo o paciente portador
da DCC for diagnosticado e tratado, melhores serao
os resultados 3611,

No caso apresentado, uma abordagem ortopédi-
co-ortodéntica foi realizada num primeiro momen-
to, além dos procedimentos preventivos e curativos.
A expanséo rapida da maxila, por meio de um apa-
relho disjuntor de Haas, teve o objetivo de melho-
rar a harmonia facial do paciente, permitindo um
crescimento 6sseo adequado da maxila. Entretanto,
é provavel que futuras abordagens ortodénticas se-
jam realizadas em razdo da complexidade da dis-
plasia 6ssea em tais pacientes. Num segundo mo-
mento, foi realizada a remogéo cirurgica de dentes
supranumerarios e dentes deciduos com retencéo
prolongada, numa tentativa de erupgio espontinea
dos respectivos dentes permanentes, tratamento re-
ferido em varios estudos que apresentam casos cli-
nicos de DCCS81%!1, Nao esta descartada a necessida-
de de novas intervencées cirdrgicas, como exodontia
de outros dentes deciduos, assim como exposicéo
cirirgica dos dentes permanentes para a sua erup-
cao. Alteragoes na remodelagdo do tecido 6sseo e a
presenca de dentes supranumerdrios, em razdo da
displasia 6ssea generalizada nestes casos, explicam
a retencdo prolongada dos dentes deciduos, assim
como a retengdo dos dentes permanentes por perio-
dos muito além dos considerados normais®.

Portanto, é importante que o cirurgido-dentis-
ta esteja atento a esses aspectos que nos pacien-
tes portadores da DCC, visto que as anomalias do
complexo maxilofacial podem ser a principal causa
das consultas médico-odontolégicas desses. O trata-
mento das disfungdes causadas por essa alteracéo
esquelética é longo e complexo. Assim, o objetivo de
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um diagnéstico precoce é proporcionar ao paciente
uma melhor qualidade de vida, por meio de uma re-
abilitacdo adequada, na qual certamente o dentista
tera um papel fundamental.

Consideracoes finais

Este caso clinico mostra a relevancia do cirur-
gido-dentista no diagnéstico precoce da DCC, visto
que grande parte das anormalidades ésseas desta
doencga esta localizada no cranio e na face, assim
como existe a presenga de sérios distiurbios buco-
dentais na maioria dos casos.

A atuacio de uma equipe multidisciplinar com-
posta por médicos, dentistas e fonoaudi6logos faz-se
necessdria para que se obtenham resultados favo-
raveis no tratamento da DCC, visando sempre ao
melhor para o paciente.

Abstract

Objective: The purpose of thid study is describe a case
of cleidocranial dysplasia. A cleidocranial dysplasia
(CCD) is a rare autossomal dominant skeletal disease
(1:1.000.000) that affects generally clavicular and cra-
nial bones, caused by a defect in the CBFAT gene, that
regulates differentiation of osteoblasts and appropriate
bone formation. Case report: this study presents a case
of a 9-year-old boy with CCD, who has being accom-
panied for 3 years in the ambulatory of the discipline
of Pediatric Dentistry, Faculty of Dentistry, Federal Uni-
versity of Bahia. Clinical and radiographic abnormali-
ties like short stature, hipoplastic clavicle of the right
side, presence of an enlarged cranium, hypertelorism,
hipoplastic maxillary bones as well as delayed perma-
nent tooth eruption and the presence of supernumerary
teeth confirmed the diagnosis of CCD. After the neces-
sary restorative and preventive procedures were done,
an orthopedic/orthodontic and surgical treatment was
proposed. Final considerations: the early detection of
this disease is essential for a proper treatment, in order
to reduce the extent of surgical and orthodontic inter-
ventions in future.

Key words: Cleidocranial dysplasia. Maxilla. Clavicle.
Hypoplasia. Pediatric dentistry.
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