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SINDROME EEC: RELATO DE CASO CLINICO

EEC SYNDROME : A CLINICAL CASE REPORT
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A sindrome EEC é definida como uma anomalia congénita multipla caracterizada por displasia
ectodérmica, ectrodactilia e fissura labiopalatal. Neste artigo, os autores relatam um caso
clinico de uma crianga portadora desta sindrome, que apresenta sinais classicos de displasia
ectodérmica, incluindo anomalias dentarias, associadas a alteragBes de extremidades e fissura
labiopalatal bilateral. O objetivo do trabalho é discutir uma opc¢ao de abordagem odontolégica

para esses casos.
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INTRODUCAO

A sindrome EEC (ectrodactyly — ectodermal
dysplasia —clefting) tem como manisfestacdes
principais a displasia ectodérmica, ectrodactilia e
fissura de labio e/ou palato. A literatura cita ECKOLDT
e MARTENS (1804) como os primeiros autores a
referenciar a sindrome. Embora, 0 nome da sindrome
tenha sido primeiramente proposto por RUDIGER et
al.’em 1970. Segundo este autor, essa sindrome é
extremamente rara, apresentando uma prevaléncia de
aproximadamente 1,5 a cada 100 milhdes de
nascimentos. A maioria dos casos € esporadica, mas
a sindrome tem heranca autossdémico dominante com
penetrancia reduzida e expressividade variavel. (KING
et al.,” 1994; ROELFSEMA e COBBEN,® 1996;
GORLIN et al.,* 2001).

Dentre as manifestacdes clinicas da EEC a
displasia ectodérmica é a caracteristica mais
significativa e é decorrente de disturbios na formacéo
e funcéo de estruturas e orgaos derivados do folheto
embrionario ectodérmico comprometendo suas
funcdes. Clinicamente observa-se tricodisplasia
(alteragBes de cabelo), hipotricose (alteragdes nos
pélos), desidrose (altera¢cdes no numero de glandulas
sudoriparas e sebaceas), onicodisplasia (unhas fracas,
porosas e quebradicas) e alteragcBes dentérias,
manifestadas em conjunto ou isoladamente (BUSS
etal.,21995; HICKEY e VERGO JUNIOR,® 2001).

As manifestagfes bucais mais encontradas
sdo anodontia e hipodontia, presentes tanto na
dentadura decidua como na permanente (BORJIAN,!
1960; RUDIGER et al.,'* 1970). Os incisivos, caninos
e pré-molares, quando presentes, sao 0s dentes mais
acometidos por alteracdes de forma (condide),
fragilidade de estrutura (hipoplasias, opacidades e
pigmentacfes) além de atrasos nairrup¢do (REDPATH
e WINTER,® 1969; KING et al.” 1994; HAAS et al.,®
2000). A auséncia de dentes pode ocasionar
discrepancia do crescimento entre 0sso alveolar e
basal, o0 que pode determinar diminui¢cdo da dimenséo
vertical e por conseqiiéncia expressao facial senil,
comprometendo a estética e auto-imagem do paciente
(BUSS et al.,? 1995; HAAS et al.,®> 2000; HICKEY e
VERGO JUNIOR,? 2001).

Alteracdes de extremidades, descritas como
parte da sindrome EEC, ocorrem em aproxima-
damente 85% a 90% dos casos, sendo que a auséncia
do raio central ou como é conhecido popularmente
extremidade em “garra de lagosta” é o achado mais
comum, e pode frequentemente ser acompanhada por
sindactilia (aderéncia dos dedos ou artelhos entre si)
(ROELFSEMA e COBBEN,® 1996; GORLIN et al.,*
2001; ULUKAPI et al.,** 2001). Afissura labiopalatal,
manifestacdo comum da sindrome EEC, ocorre em
60% a 75% dos casos (GORLIN et al.,*2001).

Além dos sinais principais, outras anomalias
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também tém sido descritas tais como: anormalidade
do sistema lacrimal, urogenital, auditivas, atraso no
desenvolvimento e varios outros defeitos menos
especificos (KING et al.,” 1996; ROELFSEMA e
COBBEN,® 1996; GORLIN et al.,*2001)

RELATO DO CASO

O menor, com um més de vida, compareceu
ao Hospital de Reabilitacdo de Anomalias
Craniofaciais USP-Bauru para rotina de caso novo.

A avaliacéo inicial realizada pelo setor de
genética do referido hospital sugere como hipotese
diagnéstica a Sindrome EEC, baseada na presenca
de sinais de displasia ectodérmica (cabelos secos,
regido de couro cabeludo com pele seca, auséncia
de cilios e sobrancelhas) (Figura 1), associados a
fissura labiopalatal completa bilateral (Figura 2) e
ectrodactilia bilateral de maos e pés (Figuras 3 e 4).
O paciente apresentava ainda obstru¢do do canal
lacrimal.

Figura 1- Aspecto clinico da alteracéo de pele, cabelos e pélos.

Figura 2- Fissura labiopalatal bilateral.
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Figura 3- Ectrodactilia bilateral de méos, observar presenca de
unhas secas.

Figura 4- Ectrodactilia de pés.

ApOs as avaliagfes foram indicadas cirurgias
primarias para corre¢do de labio (queiloplastia) e de
palato (palatoplastia), e encaminhamento para
cirurgias de membros (pés e méaos). Os pais, com
caracteristicas normais, desconhecem ocorréncia de
outras anomalias genéticas na familia.

A queiloplastia foi realizada aos sete meses
de vida no Hospital de Reabilitacdo Anomalias
Craniofaciais USP-Bauru, e a palatoplastia, quando a
crianca tinha um ano e dois meses de vida, data em
gue foi submetida ao primeiro exame odontolégico.

Neste exame clinico intra-bucal, constatou-
se apresenca dos dentes: 51, 52, 61, 62 e um dente
supranumerario com extensa leséo cariosa, localizado
no lado esquerdo do palato (Figura 5). O dente
supranumerdrio foi extraido sob anestesia geral
momentos antes da palatoplastia, por estar muito
destruido e a crianca apresentar-se imatura para
realizar o procedimento odontoldgico restaurador em
ambulatério.
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Figura 5- Caracteristica intra-bucal, observar malposicionamento
de dente pré-canino superior esquerdo.

DISCUSSAO

Para a reabilitacdo geral de pacientes
portadores de fissuras e outras malformacfes
craniofaciais é necesséario integracao de varias
especialidades: médicos, dentistas, fonoauditlogos,
nutricionistas, fisioterapeutas e psicélogos, além de
carinho e aten¢do de pais e familiares. Por meio dessa
equipe multidisciplinar é possivel melhorar as
condi¢cBes estéticas e funcionais que acometem
esses pacientes, favorecendo o convivio e a adaptacéo
a sociedade. Dessa forma, para que o tratamento seja
iniciado no periodo correto, € importante que se
estabeleca o diagnostico precoce das possiveis
alteracdes, evitando ou amenizando provaveis seqiielas
na criancga.

A atuacgéo do cirurgido-dentista inicia-se
desde cedo por meio das orientages odontolégicas
bésicas, pois é sabido que criancas portadoras de
fissura labiopalatal, geralmente alimentam-se por meio
de aleitamento artificial, por ndo conseguirem gerar a
presséo negativa necessaria para a suc¢ao do bico
do seio (CLARREN et al.,® 1987). Assim, desenvolvem
habitos de nutricdo inadequados, com mamadas
curtas e, por isso, mais frequientes, devido ao cansaco
provocado pelas préprias condi¢des orais. Esses
habitos nutritivos inadequados associados a auséncia
de higiene bucal ou dificuldade em realiza-la podem
favorecer o aparecimento de lesdes de carie. A
dificuldade de higienizacdo pode estar relacionada ao
comportamento negativo da crianca e também ao
receio dos pais em manipular a fibrose cicatricial
resultante da cirurgia para a corre¢ao do labio.

Um ponto importante a ser ressaltado é que
a presenca de lesdes de carie na primeira infancia,
comuns nesse grupo de pacientes, impede a
realizacéo das cirurgias reparadoras interferindo em
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todo o processo reabilitador.

O paciente portador da sindrome EEC,
independente da presenca da fissura, apresenta
anomalias dentérias decorrentes do comprometimento
do folheto ectodérmico, e no caso da ocorréncia da
fissura associada, ha um fator agravante, pois
dependendo do tipo e extensdo da alteracéo
labiopalatal, podem ocorrer outras alteragdes dentarias
e esqueléticas na regido da fenda o que pode afetar a
estética, a funcéo e o risco de céarie (BORJIAN, 1960;
REDPATH e WINTER,® 1969). No caso do menor
descrito, constatou-se nos dentes presentes alteracao
de estrutura manifestada na forma de hipoplasia, e 0
pré-canino malposicionado colapsado na pré-maxila,
situacao que favoreceu o acumulo de placa, resultando
em extensa leséo cariosa que definiu a necessidade
de extracdo do dente em questéo.

Assim, uma abordagem preventiva precoce €
necessaria para que 0s pais possam receber
orientagdes sobre habitos adequados de higiene bucal,
dieta e possiveis alteracdes dentarias, além da
demonstracdo da manipulagédo da cicatriz labial,
guando ha ocorréncia da fissura. Esse
acompanhamento estd indicado para qualquer crianga
independente da anomalia, mas nos casos de
criangas com EEC essa dependéncia dos pais € ainda
maior, pois muitos, como o paciente em questao,
podem apresentar alteracdes nas extremidades, o que
dificulta a realizacé@o da higiene bucal pela prépria
crianga mesmo em idades mais avancadas.

ABSTRACT

The EEC syndrome is defined as a multiple congeni-
tal anomaly characterized by ectodermal dysplasia,
ectrodactyly and cleft lip and palate. In this article,
the authors described a clinical case about children
with EEC syndrome, showing classical signs of ecto-
dermal dysplasia with dental anomalies in associa-
tion with alterations on extremities and complete bi-
lateral cleft. The aim is to discuss options about den-
tal treatment for these cases.

UNITERMS: EEC; cleft lip and palate; pediatric
dentistry.
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