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RESUMO

Introducédo: De acordo com a Disostose Cleidocraniana se trata de uma
sindrome rara, que atinge um individuo a cada um milhdo de habitantes, possui
padrdo genético de heranca autossémica dominante e além de afetar os ossos do
cranio e os dentes, pode atingir outras partes do corpo, gerando desconforto e
causando mutagdes. O diagndstico primario da sindrome pode ser realizado a partir
de exames clinicos e radiogréaficos. Ainda, no exame clinico pode ser verificado se o
namero de dentes irrompidos esta de acordo com a idade do individuo. Ja o exame
radiografico, mostrard a quantidade e o posicionamento dos dentes intradsseos e
supranumerarios. Objetivo: Realizar uma revisdo integrativa na relacdo da
Disostose Cleidocraniana na Odontologia quanto ao aspecto do seu tratamento.
Metodologia: Trata-se de um estudo de abordagem qualitativa, descritiva,

documental, retrospectiva, do tipo revisao integrativa.

Palavras-Chave: Disostose Cleidocraniana, odontologia, tratamento, progndstico



1 INTRODUCAO

De acordo com Porciuncula et al. (2013) a disostose cleidocraniana se
trata de uma sindrome rara, que atinge um individuo a cada um milhd&o de
habitantes, possui padrdo genético de heranca autossémica dominante e além de
afetar os ossos do cranio e os dentes, pode atingir outras partes do corpo, gerando
desconforto e causando mutacoes.

Conforme Rocha et al. (2015), o diagnostico dessa doenca pode ser
realizado em qualquer idade, relacionando ainda com multiplas anomalias dentarias,
gue pode atingir ambos 0s sexos e qualquer raca indistintamente, na mesma
proporcdo. O gene de transmissdo, responsavel por essa alteracdo € o0 RUNX2
(Runt Related Transcription Factor 2, CBFAl1, PEBP2aA e AML3), encontrado no
cromossomo 6p21.

Diante da grande proporcédo e incbmodo que essa sindrome pode causar,
mesmo sendo rara, deve ser acompanhada, estudada e observada a necessidade
de tratamento e formas de intervencao, até mesmo porque afeta a qualidade de vida
dos acometidos, bem como a autoestima. Busca-se com o estudo da Odontologia,
inferir conhecimentos que possam contribuir com esses métodos, levando resultados
positivos a esses pacientes que buscam auxilio.

Nesse sentido, um estudo de revisdo integrativa se torna relevante, vez

que possibilitard o acesso a bibliografia disponivel sobre o assunto em questéo.

1.1 HIPOTESE

» A pesquisa podera resultar em poucos artigos com relato de caso, vez que se

trata de uma doenca rara.

» As publicacdes encontradas poderdo ter maior resultado fora do Brasil, até
mesmo pelo avanco clinico das pesquisas quando comparadas as

publlicacées nacionais.

» Os artigos selecionados poderdo trazer énfase a etiologia, tratamento e
resultados decorrentes do problema.



» Espera-se que a busca sobre o assunto, no periodo dos Ultimos dez anos,
traga uma abordagem mais avancada sobre o tema, dada a evolugcdo da

ciéncia percebida até o momento.

1.2 JUSTIFICATIVA

O tema se justifica pelo importante diagndstico da sindrome, que por ser
rara, deve ser identificada precocemente para inferir o melhor tratamento. Rocha et
al. (2015), relatam que em 10% dos casos, o sinal patognomonico da sindrome em
qguestdo, € aplasia ou hipoplasia clavicular, bilateral ou unilateral, o que acaba
gerando amplitude do movimento dos ombros, podendo encosta-los frente ao peito,
além de apresentar alongamento do pescoco.

Ja, em relacdo a alteracdo dentaria, Machado, Pastor e Rocha (2010),
mencionam que o diagnostico se baseia em achados clinicos e imagens
radiograficas, que demonstram multiplos dentes extranumerarios, auséncia parcial
ou total das claviculas e sutura sagital e fontanelas abertas. No entanto, outras
patologias podem estar associadas a Disostose Cleidocranaia, o que aumenta ainda
mais sua relevancia quanto ao adequado diagnostico e tratamento.

Dessa feita, a revisdo bibliografica integrativa, podera contribuir
significativamente para a correta tomada de decisdes dos profissionais no ambito
odontoldgico, para estabelecer um plano de tratamento e monitoramento do caso a

longo prazo.

1.3 OBJETIVO

1.3.1 Objetivo Geral

Realizar uma revisao integrativa na relagcdo da Disostose Cleidocraniana

na Odontologia quanto ao aspecto do seu tratamento e progndstico.

1.2.2 Objetivos especificos:

» ldentificar periddicos publicados no periodo de 1999 a 2020 relacionados a

disostose cleidocraniana;



» Verificar as possibilidades terapéuticas no tratamento da sindrome em
questao e o seu progndstico;

» Relacionar nas publicacdes: titulo do artigo, nome do periédico, ano de
publicacdo, pais/estado de publicacdo, disciplina, caracteristicas
metodoldgicas.

» Discutir os resultados encontrados nos artigos publicados, realizando um
parametro entre as publicacdes, ressaltando as mudancas ou as

semelhancas entre eles.

1.4 RISCOS:

O presente projeto ndo apresenta riscos uma vez que os dados seréo
retirados de periédicos ja publicados na literatura, mas o autor deste projeto se
compromete a manter o sigilo dos dados, se porventura ocorrer dentro da pesquisa a

identificacdo de algum individuo, que por sua vez permitiu a sua identificacao.

1.5 BENEFICIOS:

E através do estudo e do conhecimento que a ciéncia embasada em
evidéncia cientifica possa ser a sustentacdo para tomadas de decisdo profissional,
planejamento e monitoramento dos individuos portadores da Sindrome da Disostose
Cleidocraniana contribuindo de forma significativa para a melhoria na qualidade de

vida destes pacientes.

2 REVISAO LITERATURA

A revisdo de literatura é a parte integrante da pesquisa que fara com que
0 pesquisador se familiarize com o assunto pesquisado, o que auxiliard no momento
da discussao dos estudos, analisando o entendimento de varios autores sobre um

mesmo tema.

2.1 Disostose cleidocraniana



Cabe mencionar que a nomenclatura da sindrome estudada nessa
pesquisa, Disostose Cleidocraniana, também é conhecida como doenca de Marie-
Sainton, vez que Marie e Sainton descreveram sobre a doenca pela primeira vez em
1765. Como ja mencionado, a sindrome € um acontecimento raro de desordem
congénita, genética e que atinge um individuo a cada um milhdo (SINGH; SHARMA,
SINGH; WAZIR, 2014).

No que se refere as manifestacfes 0sseas, apresentadas em individuos
que sao portadores dessa sindrome, verifica-se o fechamento tardio ou néo, das
fontanelas, mandibula e maxila com anomalias esqueléticas, auséncia de clavicula,
seis nasais subdesenvolvidos e outras alteracdes esqueléticas (ZHANG et al., 2015).

De acordo com Rocha et al. (2014), as principais manifestacdes bucais da
sindrome séo: falha ou atraso na erupcdo da denticdo permanente, esfoliacdo
atrasada dos dentes deciduos, e multiplos dentes supranumerarios e consequente
malocluséo.

O diagndstico primario da sindrome pode ser realizado a partir de exames
clinicos e radiograficos. Ainda, no exame clinico pode ser verificado se o nUmero de
dentes irrompidos esté de acordo com a idade do individuo. J& o exame radiogréfico,
mostrara a quantidade e o posicionamento dos dentes intradsseos e
supranumerarios (JUNIOR et al., 2012).

Madeira et al. (2015) explicam que o diagnostico, quando realizado
precocemente, contribui para a melhor opcdo de tratamento e intervencdo. Os
autores ainda mencionam que a sindrome necessita de uma abordagem
multidisciplinar, sendo indispensavel o acompanhamento com profissionais
odontoldgicos em unido com ortopedistas, cirurgido bucomaxilofacial, psicélogos e a
pratica de fisioterapia.

Na odontologia, os tratamentos envolvem atividades complexas desde
tratamentos ortodonticos a cirurgias abrangentes. As principais abordagens
utilizadas séo: os métodos Toronto-Melbourne, Belfast-Hamburg, e o de Jerusalém,
verificados na literatura (PARK; VARGERVIK; OBEROI, 2013).

Quanto ao método Toronto-Melbourne, Rocha et al. (2014) mencionam
gue é realizada a extracdo dos dentes deciduos e supranumerarios. Mas devem ser
verificados os estagios de desenvolvimento das raizes dos dentes permanentes, por
isso, ressalta-se que essa abordagem € ideal ser condicionada na fase inicial. A

segunda abordagem descrita como Belfast-Hamburg, se trata de uma extensa



cirurgia e necessita de anestesia geral, com intuito de, assim como nas primeiras
abordagens, extrair os dentes deciduos e supranumerarios. Nessa abordagem se
expdem os dentes permanentes e se colocam os brackets ortoddnticos, direcionados
ao tracionamento.

Em relacdo a abordagem de Jerusalém, Também Rocha et al. (2014), a
explicam, e se refere a realizacdo de duas intervencdes cirdrgicas que levam em
consideracdo o desenvolvimento radicular dos dentes permanentes. Verifica-se que
o tratamento para essa sindrome rara é desafiador, que considera sua pratica com
uma equipe comprometida e qualificada.

De acordo com Tanaka et al. (2006) € comum observar que pacientes
acometidos com essa sindrome, apresentam reducao progressiva da altura da face,
e estes autores ainda afirmam que esta relacdo se apresenta mais comumente em
pacientes mais velhos do que nos jovens.

Com o mesmo entendimentos Lépez et al. (2004) explicam que a
possibilidade de observar os sinais em individuos mais velhos, ocorre pela
observacdo de sinais tipicos de mudanca na anatomia externa, diferente em
pacientes jovens que apresentam uma mandibula, na maioria das vezes, com
morfologia aparentemente normal.

Essas alteracbes, entre os pacientes jovens e velhos, podem ser
atribuidas ao crescimento horizontal da mandibula, visto que néo cresce o lado
vertical desta. Essa ocorréncia também pode ser o motivo de o0s dentes

permanentes ndo apresentarem erupcao (GOLAN, et al., 2003).

2.2 Disostose cleidocraniana e os dentes supranumerarios

Acerca dos dentes supranumerarios, Orhan et al. (2006) mencionam que
estes sao definidos como aqueles dentes encontrados na boca, que ndo séao os 20
dentes deciduos e nem os 32 permanentes. Estes dentes supranumerarios podem
ser caracterizados como multiplos ou nédo, bilateral ou unilateral, e no maxilar inferior
ou superior, ou ambos.

Sobre essa incidéncia Sharma et al. (2012), afirmam que € raro observar
a ocorréncia de varios dentes supranumerarios, mas quando isSSO ocorre,
normalmente estdo associados a Fenda Labio Palatina, Dissostose Cleidocraniana,
Sindrome de Gardner, entre outros. Quanto ao seu aparecimento em individuos com

Disostose Cleidocraniana, 0s autores mencionam que 0s dentes supranumerarios



ocorrem com mais frequéncia na mandibula, mas podem surgir em ambos
maxilares. A incidéncia de supranumerarios anteriores ou pré-molares € maior em
relacdo aos molares supranumerarios.

Bechtold et al., (2014), relatam em seu artigo que a ocorréncia de dentes
supranumerarios, varia entre um a doze dentes, mas mesmo assim, ha alguns
relatos na literatura da ocorréncia de um namero maior de dentes supranumerarios.
A importancia do diagndstico precoce é o planejamento para a sua remoc¢ao dentro
do tempo necessério, prevenindo complicacbes, como por exemplo, que podem
impedir que os dentes permantes erupcionem ficando impactados.

Segundo Kolokitha et al. (2013), os individuos com Disostose
Cleidocraniana apresentam denticdo mista e em casos que ndo ocorre 0
aparecimento de dentes supranumerarios, observa-se atraso na erupcéo dos dentes
permanentes. Ainda, outra caracteristica na denticdo desses pacientes é a presenca
de dentes com hipoplasia de esmalte, palato alto, estreito e profundo e com alta
prevaléncia de fenda labio palatina.

E comum verificar que os individuos com a sindrome da Disostose
Cleidocraniana, procurem o dentista como o0 primeiro profissional para o0 seu
diagndstico, visto que percebem o atraso na erup¢do dos dentes permanentes. Os
primeiros sinais na face, apresentam-se na area externa, raramente Vvisto na
infancia, aparecendo na adolescéncia (ZHANG et al., 2015).

Para Reddy (2012), é importante uma conversa com O paciente
diagnosticado com Disostose Cleidocraniana, vez que se trata de uma doenga com
repercussao genética, sendo importante investigar ocorréncias passadas, assim

como estabelecer um tratamento de acompanhamento a longo prazo.

3 METODO

Trata-se de um estudo de abordagem qualitativa, descritiva, documental,
retrospectiva, do tipo revisao integrativa.

Segundo Richardson (1999 apud BEUREN, 2006 p. 23) os estudos que
empregam uma metodologia qualitativa “podem descrever a complexidade de
determinado problema, analisar a interacdo de certas variaveis, compreender e

classificar processos dinamicos vividos por grupos sociais”.
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O método e andlise descritivo, segundo Carvalho (2007), € o método que
se refere a fornecer caracteristicas necessarias nas investigacbes dos fatos
ocorridos nos estudos feitos para realizacado da pesquisa, ampliando a investigacao
dos fatos.

A pesquisa documental tem como objetivo explorar pesquisas anteriores,
de fontes de dados secundarios confiaveis que ainda ndo possuem uma
organizacdo, de nivel exploratério-descritivo, de forma que possa gerar novas
pesquisas, podendo ser feitas tabelas, e documentos de artigos (DUARTE et al.,
2009).

A pesquisa retrospectiva tem por finalidade retornar do momento atual, a
um ponto do passado, para entdo fazer comparacdes e verificar se algo mudou até a
data atual (SILVA; MENEZES, 2001).

A revisdo integrativa é importante na comunicacao entre os resultados de
pesquisas, proporciona a sinopse do conhecimento produzido. Este processo pode
promover a incorporacdo de evidéncias, agilizando a transferéncia da informacao
para o redirecionamento das praticas assistenciais (WHITTEMORE, 2005)

A pesquisa sera realizada com buscas de artigos nas bases de dados
Scielo, Pubmed e Lilacs. A busca em diversas bases de dados eletrbnicas tera como
objetivo ampliar o campo da investigacdo e minimizar possiveis vieses. O periodo de
abrangéncia utilizado para a pesquisa sera entre 2010 e 2020.

O levantamento dos artigos sera realizado utilizando os descritores
extraidos do DeCS (Descritores em Ciéncias da Saude): “Disostose”,
“Cleidocraniana”, “Odontologia”, “Tratamento” nas “Progndstico” linguas portuguesa,
inglesa e espanhola.

Os critérios de inclusdo estabelecidos para a presente revisdo foram:
artigos completos disponiveis eletronicamente; artigos disponiveis nos idiomas
portugués, inglés ou espanhol; artigos completos de pesquisas que abordam o tema
principal.

Como critérios de exclusao: artigos duplicados (permanecendo o primeiro
artigo encontrado), conter apenas resumo disponivel em qualquer lingua e nao ter
relacdo com a temética em estudo.

Serdo selecionados os artigos que contiverem as palavras chaves

isoladamente e posteriormente concomitantemente conforme segue:
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Palavra chave Scielo Pubmed Lilacs

Disostose Cleidocraniana

Odontologia

Tratamento

Odontologia + Tratamento

Disostose Cleidocraniana . Odontologia

Disostose Cleidocraniana + Tratamento

Disostose Cleidocraniana . Odontologia

+ Tratamento

Permanecerdo para analise os artigos que contiverem as quatro palavras
chaves. Em caso de ndo haverem permanecerdo os de trés palavras chave

associadas e assim sucessivamente.

3.3 DESENHO DO ESTUDO
A revisao integrativa seguindo a proposta adaptada de Jones, Jekinson,
Leathley e Watkins (2010), contém as seguintes etapas:

[ERN
1

Identificacdo do tema,;

2- Selecdo da questédo norteadora de pesquisa;

w
1

Estabelecimento de critérios de inclusdo e exclusao;

+

Identificacéo e selecéo dos estudos;

(6]
1

Categorizacao dos estudos escolhidos;

(@)
1

Andlise, interpretacdo dos resultados e;

\l
1

Exposicao da revisédo/sinopse do conhecimento

Nos artigos selecionados a partir desta proposta, serdo extraidos os

seguintes dados:
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Base de | Autor | Titulo | Periédico | Ano de | Pais/regido | Disciplina | Abordagem
Dados publicacéo metodoldgica
Scielo

Lilacs

Pubmed

Fonte: Proposta adaptada de Nicolussi, 2008.

Para o tratamento dos dados, sera utilizada a analise de conteldo

descrita por Minayo (2007), que estabelece categorias por aproximacdo de

respostas. Neste estudo serdo pré-categorias ja definidas, quais sejam:

Categoria 01 - Diagnostico da Disostose Cleidocraniana.

Categoria 02 — Tratamento para Disostose Cleidocraniana.

Categoria 03 — Incidéncia de Casos.

3.5 CONSIDERACOES ETICAS

Ainda que a pesquisa tenha carater revisorio em publicacdes, sera

submetida ao CEP da Universidade do Extremo Sul Catarinense, tendo como base a

Resolucéao 466/12 do Conselho Nacional de Saude, que dispde sobre pesquisa com

seres humanos, considerando que algum dos artigos encontrados poderéo se tratar

de relatos de caso sendo assim, considerados dados secundarios. Sera garantido o

sigilo da identidade dos pacientes ainda que sejam de dominio publico, e 0s mesmo

s6 serdo utilizados para esta pesquisa. Desta forma, ndo ha TCLE, mas sim o

comprometimento da pesquisadora na confidencialidade e no tratamento dos dados

encontrados.
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ATIVIDADES

2020

Mar

Abr

Mai

Jun

Jul | Ago

Set

Out

Nov

Dez

Revisdo bibliogréfica

Submissdo ao comité de

ética

ATIVIDADES

2021

Fev

Mar

Abr

Mai

Jun

Jul | Ago

Set

Out

Nov

Dez

Revisao
bibliografica

Coleta dos dados

Processamento dos
dados

Elaboracao do
artigo

Apresentagao do
Trabalho de
Concluséo de
Curso

Submisséo do
artigo para revista
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Todas as despesas serdo de responsabilidade dos autores do estudo e

da Universidade do Extremo Sul Catarinense.

5.1 CUSTEIO
5.1 CAPITAL

Tabela 1 - Despesas de capital

Discriminacéo Quantidade Valor Unitario R$ Valor Total R$
Notebook 1 1800,00 1800,00
Impressora 1 500,00 500,00
Total 3.372,65
5.2 CUSTEIO

Tabela 2 - Despesas de custeio

Discriminacao Quantidade Valor Unitario R$ Valor Total R$
Resmas de papel tipo A4 2 15,00 30,00
Cartuchos de tinta 2 25,00 50,00
Artigos cientificos 10 50,00 500,00
Total 580,00

Os custos do projeto seréo de responsabilidade da académica que colhera os dados
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Importante que neste momento de pandemia do novo Coronavirus o
pesquisador se compromete a seguir todos os protocolos de biosseguranca
instituidos pela Universidade, pela OMS e pelos 6rgdos governamentais dentro
dos parametros de busca de artigos, solicitacdo junto a biblioteca e se
necessario algum transporte ou comunicacgao interpessoal que porventura se

fizerem necesséarios.
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