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RESUMO

A Disostose Cleidocraniana (DC), também conhecida como Displasia Cleidocraniana
(DCC), é uma doenga autossébmica de carater dominante, relatada pela primeira vez no
século XVIII, sendo descrita em 1897 por Pierre Marie e Paul Sainton, relacionando-a a
fatores genéticos. Suas manifestacdes clinicas apresentam-se através do desenvolvimento
tardio de estruturas e defeitos 6sseos, anormalidades estomatognaticas e craniofaciais.
O diagnéstico baseia-se nas caracteristicas clinicas e imaginolégicas e o tratamento
odontoldgico geralmente é cirlirgico, envolvendo a exodontia de unidades supranumerarias
e deciduas, em associagdo com a abordagem ortoddntica. Este trabalho possui como
objetivo, relatar o caso clinico sobre as principais manifestagdes bucais evidenciadas
em uma paciente jovem diagnosticado com Displasia Cleidocraniana, bem como
demonstrar a importancia do diagnéstico preciso para auxilio no sucesso do tratamento
e qualidade de vida do paciente.

UNITERMOS: Disostose cleidocraniana; Hipoplasia de clavicula; Dentes extranumerarios.

A cavidade bucal e as estruturas

INTRODUGAO:

A Disostose Cleidocraniana (DC), também
conhecida como Displasia Cleidocraniana (DCC), é
uma doenca autossdmica de carater dominante, com
prevaléncia de 1:1.000.000/habitantes, sendo
considerada uma patologia genética rara que
acomete o tecido 6sseo, caracterizada por anomalias
congénitas em diversas areas do corpo, apresentando
principalmente manifestagdes clinicas na estrutura
esquelética e cavidade bucal dos individuos'?2.

Relatada pela primeira vez no século XVIII, sendo
descrita em 1897 por Pierre Marie e Paul Sainton,
relacionando-a a fatores genéticos. Somente no século
XX, essa hipotese foi confirmada e aprofundada por
Lasker, afirmando ainda que fenbmenos externos,
durante a gestagao, poderiam influenciar no processo
de desenvolvimento da doenga'22.

Suas manifestagdes clinicas apresentam-se
através do desenvolvimento tardio de estruturas e
defeitos 6sseos, anormalidades estomatognaticas e
craniofaciais, hipoplasia dos seios paranasais,
deformidades morfolégicas em maxilas e em
mandibula, a exemplo do processo corondide e em
regido de ramo mandibular?*5,

estomatognaticas representam uma area do corpo
bastante importante para o diagnéstico precoce da
DCC, sendo por muitas vezes a regido com maiores
manifestacgdes clinicas. No &mbito das manifestagbes
bucais referidas, encontram-se: Alteracdes e
anomalias dentarias, prognatismo mandibular e
atresia maxilar, aprofundamento palatal, retengao
anormal das unidades dentarias deciduas e
permanentes, impacgao dentaria, irrupgdes dentarias
tardias®’.

O diagndstico baseia-se nas caracteristicas
clinicas e imaginoloégicas®. O diagnostico radiografico
apresenta achados importantes e confiaveis para a
confirmagéo do resultado, podendo demonstrar
auséncia ou hipoplasia da clavicula, suturas abertas
em cranio, presenga de dentes supranumerarios nao
irrompidos, presencga de fontanelas em idade juvenil®.
Além disso, a DCC apresenta-se como diagnéstico
diferencial para Hidrocefalia, Osteogénese Imperfeita,
Sindrome de Gardner e Sindrome de Yunis-Varon'47,

O tratamento geralmente é cirurgico,
envolvendo a exodontia de unidades supranumerarias
e deciduas, em associagdo com a abordagem
ortoddntica ao longo da infancia, apresentando
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alteracdes positivas significativas na estética e das
fungdes estomatognaticas®.

Este trabalho possui como objetivo, relatar o
caso clinico sobre as principais manifestagdes bucais
evidenciadas em uma paciente jovem diagnosticado
com Displasia Cleidocraniana, bem como demonstrar
aimportancia do diagnéstico preciso para auxilio no
sucesso do tratamento e qualidade de vida do
paciente.

RELATO DE CASO:

Paciente RMCS, género feminino, 57 anos,
melanoderma, ASA Il, nega alergia medicamentosa,
nega uso de medicamentos crénico. Compareceu
ao Servico de Cirurgia e Traumatologia
Bucomaxilofacial da Faculdade de Odontologia da
Universidade Federal da Bahia com associagao as
Obras Sociais Irma Dulce apresentando como queixa
principal de dentes retidos, apds ter sido avaliada
por um cirurgido-dentista para reabilitagao oral
através de implantes dentarios.

Paciente refere ter sido diagnosticada com
Disostose Cleidocraniano. Ao exame fisico
bucomaxilofacial intra-oral notou-se edentulismo
parcial em ambas as arcadas dentarias, prétese
parcial removivel em arcada superior, mordida
cruzada posterior lado direito, boa abertura bucal,
palato ogival, oclusdo estavel, higiene oral
insatisfatéria. Ao exame extra-oral observou-se
abaulamento dos ossos do crénio, discreta
exoftalmia, hipoplasia do ter¢o médio da face. Figura
1e?2.

Ao exame radiografico, Panorédmica, notou-se
unidades dentarias inclusas e impactadas em maxila
e mandibula bilateral, e Radiografia de térax
demonstrando hipoplasia clavicular bilateral. Ao exame
de imagem, Tomografia de face Cone-Beam,
observou-se proximidade das unidades inclusas
inferiores com Nervo Alveolar Inferior. Figura 3, 4, 5.

A cirurgia foi programada para o dia 22 de
Agosto de 2019, pela equipe de CTBMF UFBA/OSID,
no Hospital Santo Antdnio. Paciente em decubito
dorsal, intubagdo naso-traqueal, assepsia e anti-
sepsia com clorexidina, aposi¢cdo dos campos
operatérios, instalagdo de tampao orofaringeo,
infiltracdo com lidocaina 2% com epinefrina
1:200.000 em regi&o de fundo de vestibulo maxilar e
mandibular bilateral, acesso em fundo de vestibulo
maxilar e mandibular bilateral, osteotomia da maxila
e da mandibula bilateral, acesso as unidades inclusas
e impactadas, exodontias das unidades inclusas e
impactadas, irrigagao copiosa com soro fisioldgico
0,9%, suturas por planos com vicryl 4-0, remogéao
do tampéo orofaringeo e campos operatorios.

Foram prescritos Clavulin 875mg,
Dexametasona 04mg, Dipirona 01g para o pos-
operatério. Paciente retornou ao ambulatério no

sétimo dia pds-operatorio com suturas limpas e
ocluidas, sem sinais de infeccdo e/ou deiscéncia,
boa abertura bucal, oclusdo estavel, higiene oral
regular, paciente referiu auséncia de hipoestesia em
labio inferior. Figura 6.

Ao exame radiografico final, Panoramica, foi
possivel evidenciar alvéolos em processo de
cicatrizagio 6ssea e auséncias de sinais sugestivos
de fratura em ossos da face. Figura 7.

Figura 3. Radiografia panoramica inicial.
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Figura 4- Corte da Tomografia Computadorizada evidenciando
proximidade das unidades inclusas com Nervo Alveolar Inferior.

Figura 5- Radiografia demonstrando hipoplasia clavicular
bilateral.

Figura 7. Radiografia panoramica apés procedimentos
cirurgicos.

DISCUSSAO:

Individuos portadores da Displasia
Cleidocraniana possuem retencédo prolongada da
denticdo decidua e apresentam irrupgao tardia da
denticdo permanente™. A triade patognomdnica

consiste em agnesia ou hipolasia clavicular, mal
fechamento ou retardado no fechamento das suturas
sagitais do cranio e a presenga de elementos dentarios
supranumerarios'. Além disso, a baixa estatura, a
hipoplasia dos ossos préprios do nariz, arco zigomatico
e ossos lacrimais, hipertelorismo e exoftalmia
apresentam-se como caracteristicas da sindrome?.

Anomalias radiculares, arqueamento e
estreitamento do palato puro, presenga de fissuras
palatinas, a nao unido da sinfise mandibular, auséncia
de cemento celular radicular, maloclusdo dentaria e
presenca de cistos odontogénicos sao caracteristicas
clinicas presentes em meio intrabucal. Este ultimo,
relatado pela primeira por Oatis et al. em 1975, possui
poucos casos documentados na literatura”!'. Assim
como na literatura, a paciente do caso clinico aqui
mostrado, apresenta maloclusédo, presenca de
dentigdo supranumeraria e dentigdo impactada.

Os exames de imagem, a exemplo de
radiografias da face e das porg¢des superiores e
inferiores do corpo, funcionam como meios de
obtengéo importantes para o diagndstico final. Dentre
0s exames complementares mais utilizados,
encontram-se as radiografias panorémicas,
radiografia para o térax, além do uso de
telerradiografias e tomografias computadorizadas'.
Raio X de Torax e Radiografia Panoramica fora
utilizados no caso relatado.

O tratamento e a minimizagao das complicagdes
bucais sao relatados através da exodontia de unidades
supranumerarias, remogao de lesbes patoldgicas, uso
de aparelhos ortoddnticos e reabilitagao oral através
de préteses e implantes dentarios. O autotransplante
das unidades dentarias impactadas associada a
movimentagao ortoddntica, também € uma alternativa
para o tratamento'®%'23, No caso clinico descrito,
optou-se pela exodontia das wunidades
supranumerarias e instalagéo de implantes dentarios.

CONSIDERAGOES FINAIS:

O Cirurgiao-Dentista e a Odontologia possuem
importancia clara e especifica nestes casos, sendo
por muitas vezes, os fatores e manifestacdes
presentes no sistema estomatognatico funcional e
estético, como os principais motivos da busca por
um diagndstico e tratamento. O sucesso da
abordagem depende do trabalho e interagao
interdisciplinar na area.

ABSTRACT

Cleidocranial Dysostosis (CD), also known as
Cleidocranial Dysplasia (DCC), is an autosomal
dominant disease, first reported in the 18th century,
being described in 1897 by Pierre Marie and Paul
Sainton, relating it to genetic factors. Its clinical
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manifestations appear through the late development
of bone structures and defects, stomatognathic and
craniofacial abnormalities. The diagnosis is based
on clinical and imaging characteristics and dental
treatment is usually surgical, involving the extraction
of supernumerary and deciduous units, in association
with the orthodontic approach. This work aims to
report the clinical case about the main oral
manifestations evidenced in a young patient
diagnosed with Cleidocranial Dysplasia, as well as to
demonstrate the importance of accurate diagnosis to
aid in the success of the treatment and quality of life
of the patient.

UNITERMS: Cleidocranial dysostosis; Clavicle
hypoplasia; Extranumerary teeth.
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