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RESUMO

A displasia ectodérmica € uma doenca hereditaria, caracterizada pelo comprometimento
de estruturas derivada do ectoderma. O objetivo deste estudo foi realizar uma revisdo
de literatura sobre a Displasia ectodérmica, enfatizando suas caracteristicas clinicas,
radiogréaficas, sinais e sintomas assim como também suas formas de tratamentos
enfatizando as principais implicacfes odontolédgicas associadas a tais individuos. Foi
feito uma busca na base de dados da Biblioteca Virtual em Saude (BVS) utilizando os
descritores: Displasia ectodérmica; Defeito Ectodérmico Congénito; Displasia
Ectodérmica Anidrética; Sindrome de Clouston; Displasia Ectodérmica Hidrotica;
Aplasia Cutanea Congénita; Aplasia Congénita da Cdtis. As caracteristicas clinicas e
sistémicas, encontradas sao hipotricose (diminui¢cdo do numero de pelos) e hipohidrose
(diminuigéo da sudorese). As manifestagdes orais mais frequentes sdo a oligodontia ou
anodontia, atraso na erupc¢do e anomalias de formas dentérias, além de hipoplasia de
esmalte e deficiéncia no desenvolvimento do processo alveolar. Essas manifestacdes
devem ser tratadas e amenizadas para que o paciente tenha uma melhor qualidade de
vida, tanto funcional como social, cabendo ao cirurgido dentista uma boa parcela desse
tratamento.

Descritores: Displasia ectodérmica; Defeito Ectodérmico Congénito; Displasia
Ectodérmica Anidrética; Sindrome de Clouston; Displasia Ectodérmica Hidrotica;
Aplasia Cutanea Congénita; Aplasia Congénita da Cutis.



ABSTRACT

Ectodermal dysplasia is a hereditary disease characterized by impairment of structures
derived from the ectoderm. The aim of this study was to review the literature on
Ectodermal dysplasia, emphasizing their clinical, radiographic, signs and symptoms as
well as their forms of treatments emphasizing major dental implications associated with
such individuals. It was done a search in the database of the Virtual Health Library
(VHL) using the following keywords: Ectodermal Dysplasia, Congenital Ectodermal
Defect; anhidrotic Ectodermal Dysplasia, Clouston syndrome, Ectodermal Dysplasia
Hidrdtica; Aplasia Cutis Congenita, Congenital aplasia of Cutis. Clinical characteristics
and systemic, are found hypotrichosis (decrease in the number of hairs) and
hypohidrosis (decreased sweating). The oral manifestations are the most common
oligodontia or agenesis, delayed eruption and dental anomalies forms, and enamel
hypoplasia and deficiency in the development of the alveolar process. These
manifestations should be treated and softened for the patient to have a better quality of

life, both functionally and socially, being the dentist a good portion of this treatment.

Descriptors: Ectodermal Dysplasia, Congenital Ectodermal Defect; anhidrotic
Ectodermal Dysplasia, Clouston syndrome, Ectodermal Dysplasia Hidrdtica; Aplasia

Cutis Congenita, Congenital aplasia cutis of.
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1 INTRODUCAO

A Displasia ectodérmica é uma doenca de comprometimento genético, que
apresenta um longo e complexo nimero de defeitos definidos pelo desenvolvimento
anormal de duas ou mais estruturas provenientes do ectoderma, dentre essas estruturas
estdo os dentes que sdo acometidos com anomalias de forma, numero ou mesmo

auséncia, parcial ou total, nas duas denti¢fes da vida seja ela decidua ou permanente.

Devido & perda tanto na funcdo quanto na estética, o fator emocional do paciente
fica abalado e por conseqiiéncia ele vem em busca de ajuda de onde deve receber tanto
cuidados odontologicos, como ser preparado junto com uma equipe multidisciplinar
composta por cirurgido dentista, médico, fonoaudidlogo, fisioterapeuta, psicélogo para
juntos resolverem os problemas funcionais e estéticos para recuperar a auto estima.

Historicamente, os dados que descrevem a Displasia Ectodérmica datam de
Darwin, que a observou em 1838. Christ, em 1913, a definiu como um defeito
congénito do ectoderma, e Weech, em 1929, impressionado pela auséncia de funcdo das
glandulas sudoriparas, denominou-a de Displasia do Ectoderma Anidrética
(KUPIETZKY 1995)*.

O termo Displasia Ectodérmica refere-se a um grupo de enfermidades
hereditarias que se caracterizam por desenvolvimento defeituoso durante a
embriogénese de um ou mais tecidos de origem ectodérmica (ARGENZIANO et
al.,1998)>

A Displasia ectodérmica é uma doenca hereditaria congénita que apresenta um
extenso e complexo nimero de desordens definidas pelo desenvolvimento anormal de
duas ou mais estruturas derivadas do ectoderma. No folheto ectodérmico, uma das trés
laminas germinais presentes durante o desenvolvimento embrionario da origem ao
sistema nervoso central e periférico e a algumas estruturas como glandulas sudoriparas,
cabelos, unhas e esmalte dentario (LAMARTINE, 2003)°.

O objetivo deste estudo foi fazer uma revisdo de literatura de Displasia
ectodérmica, enfatizando suas caracteristicas clinicas, radiograficas, sinais e sintomas
assim como também suas formas de tratamentos enfatizando as principais implicacdes

odontoldgicas associadas a tais individuos.
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2 REVISAO DE LITERATURA

A Displasia Ectodérmica representa um grupo de condi¢des hereditérias, nas
quais uma ou mais estruturas anatémicas derivadas do ectoderma nédo se desenvolvem
(NEVILLE, 2004).*

As DE (displasia do ectoderma) constituem um grupo de doencas genéticas nas
quais ocorrem diversas anomalias nas estruturas derivadas do folheto ectodérmico
(KOERNER et al., 2006).

A Sociedade Nacional de Displasia Ectodérmica define essa sindrome como uma
anomalia de duas ou mais estruturas do ectoderma causada por fatores genéticos,
apresentando, clinicamente parcial ou completa auséncia de glandulas sudoriparas e
anormalidades dentais, além de outros defeitos congénitos (KARGUL et al., 2001).°

As displasias ectodérmicas correspondem a um grupo de enfermidades que
provoca alteracbes na camada externa de células do embrido humano (ectoderma)
durante seu desenvolvimento, comprometendo todos os seus derivados, como pele,
unhas, dentes e pelos, além das glandulas sudoriparas, sebéceas, lacrimais, mucosas e
salivares (ROBINSON et al., 2006).’

As caracteristicas faciais incluem bossa frontal, ponte nasal deprimida, um rosto
pequeno, e em geral, labios protuberantes pela perda de dimensdo vertical em
decorréncia da auséncia de dentes. Tais criangcas apresentam uma caracteristica
permanentemente senil (KARGUL et al., 2001)®

Assim, as manifestacdes clinicas afetam pelo menos duas dessas estruturas, como
pele, anexos cutaneos, cabelos, unhas, glandulas sudoriparas e dentes (PINHEIRO et al.,
1994) 2

Existem muitas variacdes da Displasia Ectodérmica, e estimativas indicam que
elas sdo mais de 120 tipos, podendo ser herdada sem qualquer um dos varios padrbes
genéticos, incluindo autossdbmico dominante, autossdmico recessivo e ligado ao
cromossomo X (NEVILLE, 2004)*.

Existem mais de 170 formas variantes da sindrome, com prevaléncia estimada
em 1 para cada 100.000 nascidos vivos, na proporcdo de cinco homens para uma
mulher  (SMAHI et al., 2001).° Sendo uma enfermidade recessiva ligada ao
cromossomo X, geralmente se manifesta em homens, sendo transmitida pelas mulheres
(KUPIETZKY et al., 1995).!
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De acordo com Pinheiro e Maia (1984) &%

mais de 117 formas de displasia
ectodérmica ja foram descritas e classificadas, com base em combinagdes clinicas
especificas e caracteristicas morfoldgicas (BARBARESCHI et al., 1997;)."

As duas formas cléssicas de divisdo desta sindrome sdo descritas como
anidrética ou hipoidrética e hidrética (VIERUCCI et al., 1984).%

Caracteristicas como oligodontia, hipoidrose e hipotricose sdo verificadas nos
casos do tipo anidrética. Nos casos do tipo hidrética observam-se unhas distroficas,
pelos escassos e anomalias dentarias, sem comprometimento das glandulas sudoriparas
e sebaceas (MORAIS et al., 1996).%3

As DE (displasia do ectoderma) podem ser classificadas de acordo com a
producdo de suor em duas formas: hidrética em que hé producéo de suor, e hipoidrética,
em que a producéo de suor é reduzida ou ausente (WRIGHT et al., 2009 ).** Na forma
hidrotica, ou sindrome de Clouston, as principais alteracfes encontradas sdo: unhas
distroficas, pelos escassos e anomalias dentéarias, ndo havendo, entretanto,
comprometimento das glandulas sudoriparas e sebaceas (SARMENTO et al., 2006). *°

Os sinais cardinais da DEH (displasia hipoidrotica) séo: hipotricose (diminuicéo de
cabelos), hipoidrose (diminuicdo na sudorese) e hipodontia (auséncia congénita de
alguns dentes). Algumas alteragdes estdo presentes ao nascimento, enquanto outras so
tornam-se evidentes durante a infancia ( WRIGHT et al., 2009).*

Freire-Maia (1971 e 1977)*® fizeram uma classificacdo clinico-mnemoénica para as
displasias ectodérmicas, com finalidade de pesquisa e para facilitar o diagnostico
diferencial e arquivamento de informacgdes. Assim sendo, classificou as displasias
ectodérmicas em dois grupos: A e B. Pertenceriam ao grupo A todas as formas de
displasias ectodérmicas com defeitos em pelo menos duas estruturas relacionadas a
pelos, dentes, unhas e glandulas sudoriparas, com ou sem malformacdes e outros
defeitos tissulares, e as estruturas afetadas seriam codificadas em 1, 2, 3, 4,
respectivamente, com suas 11 subdivisfes. Pertenceriam ao grupo B todas as formas
com defeitos em apenas uma das quatro estruturas referidas e, pelo menos, mais um
defeito de origem ectodérmica, codificadas em 1, 2, 3 e 4 e pelo nimero 5, indicativo de
outro defeito de origem ectodérmica. Esta classificagdo € aceita por diversos autores
(BARBARESCHI et al., 1997).  As mais frequentes sio a hipohidrética, também
conhecida como anidrética ou sindrome de Christ--Siemens-Touraine e a hidrotica ou
sindrome de Clouston (DHANRAJANI et al., 1998)."’
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Na displasia hipohidrotica, observa-se uma desordem recessiva ligada ao sexo,
enquanto na hidrética ocorre transmissdo genética autossdmica dominante
(KUPIETZKY et al., 1995)." Ambas séo caracterizadas pela presenca da displasia em
tecidos de origem ectodérmica. Os principais sinais e sintomas sdo febre alta, hipoplasia
malar, ponte nasal achatada, columela retraida, labios espessos e invertidos, pele
periorbitaria enrugada e hiperpigmentada, orelhas proeminentes de implantacdo baixa,
pele seca finamente enrugada e hipopigmentada pelo corpo, cabelos esparsos levemente
pigmentados, sobrancelhas e cilios esparsos ou ausentes, anodontia ou hipodontia, com
dentes muito espacados, conicos e pontiagudos. Classicamente, pacientes com displasia
ectodémica apresentam resposta inflamatoria reduzida a processos infecciosos, infec¢do
de repeticdo do trato respiratorio superior, pele, tecidos moles, 0ssos, trato
gastrintestinal, septicemia e meningite (SCHMLD et al., 2006 ).'®

E uma condic&o rara afetando 1:100.000 nascimentos, dos quais 90% s3o do sexo
masculino. Eventualmente, mées de criancas com Displasia ectodérmica podem néo
apresentar a sindrome completa, mas por serem portadoras do gene causal, desenvolvem
leves manifestacdes (SUCCI et al., 2009).2° Além disso, a anomalia é mais comum em
homens do que em mulheres (ROBINSON et al., 2006).’

A diminuicdo do nimero de glandulas sudoriparas é a causa da hipoidrose
(reducdo na capacidade de suar), acompanhada ou ndo da elevagdo da temperatura
corporal (hipertermia) e da incapacidade de suportar temperaturas elevadas. A pele é
lisa, fina e seca, em razdo da méa formacdo ou da auséncia das glandulas sebaceas. Os
pelos séo finos, esparsos, secos e quebradigos, com alteragfes estruturais; os cabelos e
supercilios sdo escassos ou ausentes. As anomalias faciais conferem ao individuo com
displasia ectodérmica um aspecto caracteristico, geralmente com bossa frontal, nariz
achatado na base, orelhas malformadas, arcos supraciliares salientes e rugas ao redor
dos olhos e da boca (ROBINSON et al., 2006).’

A prevaléncia na populagdo varia de 1:10.000 a 1:100.000 nascimentos e a
proporcao entre os sexos é de cinco homens para uma mulher (CORREA et al., 1997
).2% A frequéncia da displasia é de 1:100.000 dos nascimentos masculinos. Além disso, a

anomalia é mais comum em homens do que em mulheres (ROBINSON et al., 2006).’
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2.1 Caracteristicas dentarias

Nos hemozigotos, isto é, nos individuos masculinos afetados, a principal
anormalidade ¢é a hipodontia ou mesmo anodontia. Os incisivos, 0s caninos e 0s pré-
molares, quando presentes,tém a forma conica. Os labios costumam serem proeminentes
com a borda avermelhada indefinida e as vezes com pseudordgades presentes. A
mucosa oral parece seca e em alguns pacientes a secrecdo salivar esta diminuida. A
microscopia, pode-se observar aplasia de glandulas mucosas orais. Uma grande
porcentagem dos pacientes, aproximadamente 70%, apresentam doencas alérgicas,
especialmente eczema e asma. Raramente pode ocorrer morte na infancia devido a
infeccbes respiratorias ou hipertemia. Esta pode ser acompanhada de convulsdes
(MIURA SUGAYAMA et al., 1992).%

Dentre as caracteristicas orais, a hipodontia é a mais comum, acometendo 80% dos
pacientes (DHANRAJANI et al., 1998).)"  Pode ocorrer tanto na denticdo decidua
como na permanente, acometendo com maior frequéncia 0s incisivos e 0S caninos
superiores. Em alguns casos mais severos, a agenesia total também pode ser observada.

As anomalias de forma sd@o comuns principalmente sob a forma conica (HODGES
et al., 2000).?  Fluxo salivar diminuido ou boca seca é queixa comum entre 0s
portadores de displasia ectodérmica, devido a anormalidade nas glandulas salivares
(FEATHERSTONE et al., 2006).2 Considerando as alteracdes bucais descritas, as
criancas portadoras de displasia ectodérmica geralmente sdo timidas e com a autoestima
baixa (BHARGAVA et al., 2011).%

Por esse motivo a reabilitacdo precoce é importante, pois além de devolvera
funcdo fonética e mastigatdria, ainda promove equilibrio psicolégico a crianca,
tornando-a mais alegre e extrovertida. Além disso, o convivio social deve ser
estimulado através de motivacéo por parte da familia (SILVEIRA et al., 2011).?

A displasia ectodérmica pode ser confundida, ou fazer parte de outras sindromes
como a E.E. C (Ectrocactilia, displasia ectodérmica e fenda palatina) e a sindrome trico-
rino-falangeal que, apesar do aspecto facial semelhante, apresenta outras caracteristicas
como falanges distais curtas nas maos, deformidade das articulagdes Inter falangeanas e
epifises com forma conica (ALMEIDA et al., 2007).°

As caracteristicas histopatoldgicas da pele mostram uma epiderme fina e achatada
com glandulas sudoripara rudimentar e/ou ausentes (COSKUN et al., 1997).2 A

reducdo no numero de glandulas sudoriparas é varidvel. Um grande nUmero de
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glandulas sebaceas, porém, pode estar presente na face. As fibras colagenas e elasticas
podem estar fragmentadas ou escassas (AL et al., 2000).%

Apo6s o diagndstico da displasia do ectoderma é essencial orientar os pais ou
responsaveis em relacdo aos problemas relacionados a diminuicdo da sudorese e
necessidade de monitorar o calor. Problemas otoldgicos, conjuntivais, hipofisarios,
respiratérios e gastrointestinais precisam ser investigados pelos profissionais
competentes (FERREIRA et al., 2012)%,

O diagnéstico da sindrome no periodo neonatal ¢ muito dificil, devido as
caracteristicas de cabelo esparso, auséncia dentaria, bossa frontal, entre outras, serem
consideradas normais nesta idade. Para 0s mesmos autores, o diagnéstico, baseado
apenas em caracteristicas faciais ndo é confidvel até os 11 meses de vida (BSOUL et al.,
2003).° O diagndstico ¢é essencialmente clinico e, algumas vezes, feito na infancia,
pois o bebé apresenta uma febre de origem obscura (ARAUJO et al., 2001).'E de
extrema importancia que ele seja feito precocemente para permitir os desenvolvimentos
fisicos, emocionais e sociais, uma vez que pacientes com essas condicdes, geralmente
sdo retraidos, timidos e complexados pela aparéncia anormal e a auséncia dos dentes.

Uma das principais limitagdes encontradas pelos meédicos, em relacdo a esta
patologia, é a falta de tratamento especifico. As medidas terapéuticas se concentram
basicamente no controle da temperatura do paciente; utilizacdo de ar condicionado, usar
roupas leves, banhos frios, pratica de exercicios apenas em ambientes frios e, até
mesmo, restri¢cdo da atividade fisica. O uso de emolientes para pele seca é indicado. A
Unica terapia corretiva disponivel é a dentaria, com a utilizacdo de prétese, que pode
ajudar na nutricdo e melhorar a aparéncia do individuo (PALLER et al., 1989 ).%

Ao cirurgido-dentista cabe tratar as anormalidades dentarias, reabilitar o paciente,
além de controlar a deficiéncia da saliva e suas consequéncias (SARMENTO et al.,
2007). *

E de extrema importancia que o cirurgifo dentista saiba identificar as principais
caracteristicas da DE, porquanto ndo sdo raros os casos de pacientes portadores dessa
sindrome que chegam a clinica odontolégica. Mesmo considerando que os individuos
acometidos apresentem facies caracteristica, as manifesta¢des clinicas e fisicas séo
variaveis e estdo relacionadas a heterogeneidade genética (SHIGLI et al., 2005). 3

O tratamento de um paciente com displasia ectodérmica depende da extensdo do
comprometimento clinico, e a complexidade deste tratamento esta diretamente

relacionada com o maior grau de envolvimento da enfermidade. Normalmente, o
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tratamento é multidisciplinar, pois depende da integracdo de varias especialidades
(ASSUMPCAO et al., 1998).%

O tratamento para Displasia ectodérmica consiste em fornecer uma melhor
condicdo de vida ao paciente. O banho frio, ambiente fresco, uso de roupas leves e
restricdo ao esforco fisico compdem o tratamento bésico. Visitas regulares ao dentista
s80 necessérias para intervengdes como colocacdo de préteses ou implantes dentérios,
no intuito de preservar a funcéo e a estética. O uso de colirio e irrigacdo nasal pode
compensar a diminuicdo da secrecdo das glandulas envolvidas (SUCCI et al., 2009).%

E recomendado que um grupo composto por um geneticista, pediatra,
odontopediatra, protesista, dermatologista, otorrinolaringologista, fonoaudidlogo e
psiclogo acompanhe o paciente (BAKRI et al., 1995)% .

Desta forma, o tratamento odontoldgico destes pacientes é muito complexo e
deve implicar em uma constante atuacdo e acompanhamento profissional, a fim de
preservar de devolver o maximo de equilibrio funcional e estético diante das condi¢des
bucais impostas pela sindrome (CANCINO et al., 2002).%

A displasia ectodérmica no ponto de vista odontologico deve ser tratada de
acordo com o comprometimento da arcada dentaria, podendo ser optada pelo
profissional cirurgido dentista entre os seguintes tipos de tratamentos; tratamento futuro,
ou seja, aguardar até a fase final da adolescéncia; proteses parciais removiveis ou totais;
tratamento ortodéntico; alteracdo estética dos dentes presentes com resina composta;
prétese fixa; implantes 6sseo-integrados. O progndstico desta patologia é de uma vida
normal, desde que haja controle de temperatura corpérea e ambiental, porém dados
mostram-nos que 30% dos meninos morrem durante os primeiros dois anos de vida por
hiperpirexia e infeccdes respiratérias (DARMSTADT et al., 1997).%
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3 OBJETIVO GERAL

O objetivo deste estudo foi realizar uma revisao de literaturas sobre Displasia
ectodérmica, enfatizando suas caracteristicas clinicas, radiograficas, sinais e sintomas
assim como também suas formas de tratamentos dando maior énfase as implicagdes

odontoldgicas associadas a tais individuos.
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4 METODOLOGIA

O presente estudo corresponde a uma revisdo de literatura acerca do objetivo
tracado. Foi feito uma busca na literatura utilizando os descritores:Displasia
ectodérmica; Defeito Ectodérmico Congénito; Displasia Ectodérmica Anidrotica;
Sindrome de Clouston; Displasia Ectodérmica Hidrética; Aplasia Cuténea
Congénita;Aplasia Congénita da Cutis. A busca dos artigos foi realizada na base de
dados da Biblioteca Virtual em Salde (BVS) e por busca direta no Google, sendo

utilizado um dos descritores citados.
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5 DISCUSSAO

O preenchimento da ficha clinica, com o histérico médico minucioso, bem como
com o conhecimento sobre os sinais e sintomas clinicos e radiograficos da displasia do
ectoderma é de essencial importdncia na formacdo do cirurgido dentista para
diagnosticar e tratar pacientes com displasia do ectoderma, jA que muitas vezes o
individuo procura esse profissional para conseguir melhora funcdo do seu aparelho
mastigatorio e por consequéncia uma melhor qualidade na estética e em sua vida social.

A displasia do ectoderma é uma sindrome de carater genético que causa disfuncdo
nas estruturas do corpo que tem origem no ectoderma, tais estruturas podem ser citadas
como perda de pelos, unhas quebradicas ,perda da funcdo de glandulas sudoriparas e
glandulas orais, defeitos na forma dos elementos dentais, perda da denticdo total ou
parcial seja ela decidua ou permanente .

A andlise de um grande nimero de casos na literatura revela que a prevaléncia na
populacdo da Displasia Ectodérmica é de 1:100.000, na propor¢do de 5 homens para 1
mulher (KUPIETZKY et al., 1995)".

Em estudo realizado por Leon et al.,(2008)* o paciente apresentava a Displasia
Ectodérmica do tipo Hipohidrética ou Sindrome de Christ-Siemens-Touraine, que
parece ser mais comum. O diagnostico foi estabelecido através de exame clinico onde se
observou alteracdes faciais, pélos finos, claros e esparsos e auséncia de sudorese
(caracterizando esse subtipo de Displasia Ectodérmica). Além foi verificado uma perda
da dimensdo vertical e labios proeminentes. Para realizar o diagnostico do paciente
deve-se associar as caracteristicas fisica extra e intra orais com o padrdo genético
observado. Pela analise dos individuos afetados na familia, sera possivel verificar que a
alteracdo que se manifesta no paciente, é devido a apenas um gene afetado e presente no
cromossomo X, recebido da méde, ja que o pai ndo apresentava histérico de auséncia
congénita de dentes na familia. Assim, o gene alterado da mée sera suficiente para a
manifestacéo da doenca no filho ( SILVEIRA et al., 2012).%

Quanto as variagfes ha& divergéncia entre os autores que ndo concordam nos
numeros de variacGes da displasia do ectoderma . Existem muitas variagdes da Displasia
Ectodérmica, e estimativas indicam que elas sdo mais de 120 tipos, podendo ser herdada
sem qualquer um dos varios padrdes genéticos, incluindo autossémico dominante,

autossdmico recessivo e ligado ao cromossomo X (NEVILLE et al., 2004)*.
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Existem mais de 170 formas variantes da sindrome, com prevaléncia estimada em 1
para cada 100.000 nascidos vivos, na propor¢do de cinco homens para uma mulher
(SMAHI et al., 2001).*° Sendo uma enfermidade recessiva ligada ao cromossomo X,
geralmente se manifesta em homens, sendo transmitida pelas mulheres (KUPIETZKY
et al., 1995).)  De acordo com Pinheiro e Maia (1984) mais de 117 formas de
displasia ectodérmica ja foram descritas e classificadas, com base em combinagdes
clinicas especificas e caracteristicas morfolégicas (BARBARESCHI et al., 1997).%2 A
displasia ectodérmica (DE) constitui um complexo grupo de doencas hereditarias.
Existem mais de 150 sindromes, clinicamente distintas, em que a DE esta presente (
KOERNER et al., 2007).°

O tratamento de um paciente com Displasia Ectodérmica depende da extensdo do
comprometimento clinico, sendo que a complexidade deste esta diretamente relacionada
com a idade do paciente e com o grau de envolvimento pela patologia (BERGENDAL
et al., 2002).**Também, é de longo prazo e ativo, devendo sempre ser adaptado ao
crescimento e desenvolvimento infantil e principalmente, respeitando as necessidades
limitaces da crianca ( PIGNO et al., 1998).*
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6 CONSIDERACOES FINAIS

E de essencial importancia que o paciente portador de displasia do ectoderma,
tenha um diagndstico precoce, para que ndo venha a sofrer tanto com os defeitos
provenientes da patologia que Ihe causa. Portanto, para que tenha uma melhor qualidade
de vida deve ser acompanhado ainda bebé por uma equipe multidisciplinar para que
essa equipe proporcione suporte, durante seu desenvolvimento tanto fisico como psico-
social e que a familia tente a todo custo sempre socializad-lo com outras criancas para

que nao se sinta so, levantando assim sua alto estima.
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