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Fratura cominutiva de mandibula em paciente com Displasia
Cleidocraniana — relato de caso

Comminuted jaw fracture in a patient with Cleidocranial Dysplasia -
case report
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RESUMO

A Displasia Cleidocraniana é uma sindrome congénita rara que apresenta uma ampla gama
de expressdes. Esta condicdo pode afetar os ossos de ambas as origens, endocondral e
intramembranoso, resultando em disturbios esqueléticos generalizados. As manifestacdes
esqueléticas desta sindrome tendem a causar alteracbes importantes no cranio, coluna e
dentes de individuos afetados. Este trabalho relata um raro caso de um paciente de 45 anos,
portador de Displasia Cleidocraniana, com fratura triturada do angulo mandibular apés
acidente doméstico, que foi atendido no Hospital Geral Waldemar Alcantara (HGWA.).

Palavras-chave: Disostose Cleidocraniana; Lesdes Mandibulas; Autossomico dominante.

ABSTRACT

Cleidocranial dysplasia is a rare congenital syndrome that has a wide range of expressions.
This condition can affect bones of both endochondral and intramembranous origins,
resulting in generalized skeletal disorders. Skeletal manifestations of this syndrome tend to
cause major changes in the skull, spine and teeth of affected individuals. This paper reports
a rare case of a 45-year-old patient with Cleidocranial Dysplasia with a crushed mandibular
angle fracture after a domestic accident who was seen at Waldemar Alcantara General
Hospital (HGWA).

Keywords: Cleidocranial Dysostosis; Injuries Mandibula; Autosomal dominant.

1 INTRODUCAO

A Displasia Cleidocraniana, também conhecida como doenca de Marie-Sainton ou
disostose mutacional, é uma rara doenca 0ssea congénita autossomica dominante, que
apresenta ampla gama de expressdes. A prevaléncia estimada é em 1: 1.000.000, podendo
afetar ambos os sexos e todas as racas. (1,2).

Sua principal caracteristica € a hipoplasia ou a aplasia das claviculas, resultando em
maior amplitude de movimento dos ombros. Pacientes que sofrem dessa doenca geralmente
tem baixa estatura, possuindo cranio desproporcional ao seu corpo. Apresentam denticao
anormal, com falhas na erupcao de dentes deciduos, atraso na erupcao da denticdo definitiva
e presenca de dentes supranumerarios. (1,3,4).

Este artigo relata um caso de uma vitima de acidente doméstico de 45 anos de idade,
com fratura triturada do angulo mandibular, que foi diagnosticado com Displasia
Cleidocraniana somente ap6s o trauma. Um exame clinico detalhado foi feito para coletar

dados sobre a doenga para realizar novos tratamentos nesses pacientes.
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2 RELATO DE CASO

Um homem de 45 anos compareceu ao ambulatério do Servico de Cirurgia Oral e
Maxilofacial do Hospital Geral Waldemar Alcantara relatando ter sofrido uma queda com
trauma facial no lado direito da mandibula. O paciente queixou-se de dor na regido do
trauma e relatou muito desconforto em qualquer fungdo mandibular.

Ao exame fisico observou-se um homem de baixa estatura, com caracteristicas
faciais de hipertelorismo ocular, hipoplasia da face média e com relativo prognatismo
mandibular. O exame clinico intra-oral revelou constricdo maxilar, provavelmente
associada a fenda palatina subjacente a mucosa, também podendo ser observadas diversas
agenesias dentarias. Observou-se edema na regido submandibular direita, associada a
feridas de corte contundente na regido dorsal da lingua. O paciente negou qualquer episédio
emético ou perda de consciéncia.

Vérias alteracdes esqueléticas foram observadas, como a deformidade clavicular,
que foi facilmente observada pela alta mobilidade dos ombros (Figura - 1). Suas méos eram
pequenas e com falanges curtas. Também foi possivel observar um estranho padrdo de
aposicao 6ssea no cranio (Figura - 2), na regido parietal e occipital, sendo entdo proposto o
diagnostico clinico de Displasia Cleidocraniana.

Foram solicitadas radiografias da face do paciente, tomografia computadorizada
(TC) e exames pré-operatorios para que fosse realizado o procedimento cirdrgico. Na TC
da face (Figura - 3) e na radiografia lateral obliqua do lado direito (Figura — 4) observou-se
uma fratura triturada de angulo mandibular associada a presenca de trés dentes impactados,
onde um destes dentes atravessava a regido fraturada. Na reconstrucao 3D foram observados
na regido occipital, frontal e parietal varios 0ssos Wormianos.

O paciente foi submetido a cirurgia sob anestesia geral, com intubacéo nasotraqueal.
A regido posterior do lado direito da mandibula foi acessada por via submandibular dando
acesso a area da fratura. Os fragmentos 6sseos deslocados eram grandes e ap0s a remog¢ao
do fragmento 6sseo na regido mais alta da fratura, foi possivel observar a presenca de um
dente ndo erupcionado, bem como a presenca do nervo alveolar inferior (Figura — 5).

Os segmentos 0sseos foram reposicionados e foi realizada uma fixacdo com duas
placas de titanio do sistema 2,0 (regido da base manidibular) e dois parafusos do sistema
2.0 foram utilizados para reatar os cachos fraturados entre os lados bucal e lingual da fratura.

Apo0s esta simplificacdo da fratura realizou-se a coloca¢do de uma placa do sistema de
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bloqueio de 2,4 mm como forma de tipo de fixagdo do suporte de carga. Nao foi observada
comunicagdo com a mucosa intra-oral e as feridas cirurgicas foram suturadas.

No pos-operatdrio o paciente ndo apresentou dor, com boa cicatrizacdo das feridas
e resolucdo do edema e de equimoses envolvidas. O paciente foi informado da possibilidade
de erupcdo de dentes impactados restantes e da possibilidade da utilizacdo de prétese
dentarias superiores e inferiores, mas 0 mesmo rejeitou a conduta. Trés meses apds a
cirurgia foram realizados exames imaginolégicos (Figura — 6), onde foi possivel observa

adequada cicatrizacdo 6ssea.

3 DISCUSSAO

A displasia cleidocraniana é geneticamente mediada pelo defeito na expressédo do
gene CBFAL, que é responsavel pela diferenciacdo e formagdo osteoblastica, sendo
essencial para a formacdo de tecido 0sseo, tanto endocondral quanto intramembranosos,
estando relacionada com a atraso na ossificacdo do cranio, pelve, e extremidades na CCD.
(5.6)

Defeitos moleculares no cromossomo 6p21 modificam a traducdo do gene de ligacao
RUNX2, que é responsavel pela inducdo do gene CBFA1 na diferenciacdo de osteoblastos,
formacéo ossea, também participando no processo de odontogenese.(2,5,6)

O diagnostico da displasia cleidocraniana € feito a partir dos sinais clinicos e
radiograficos do paciente. O profissional deve ter atencdo durante o diagndstico, pois
algumas caracteristicas clinicas simulam a displasia cleidocraniana, sendo a presenca de
hipoplasia clavicular um forte indicativo dessa sindrome.(1,6,7) No caso relatado, o
paciente apresentava dentes impactados, agenesias dentarias, hipoplasia das claviculas e da
face média, hipertelorismo ocular, alargamento do osso frontal e occipital, e a presenca de
0sso0s Wormianos.

Além da retencdo de dentes deciduos, € comum a presenca muitos dentes
supernumerarios, especialmente na mandibula, que enfraquece a menor quantidade de 0sso
presente (8), o que foi observado no presente caso, onde um trauma de baixa intensidade
resultou em uma mandibula fraturada em varios segmentos.

O tratamento estético e funcional de pacientes com displasia cleidocraniana é
multidisciplinar, envolvendo a cirurgia bucomaxilofacial, ortodontia e protese, com o
objetivo de remover precocemente elementos dentarios supranumerarios, com a finalidade

de estimular ortodonticamente a denti¢cdo permanente ou reabilitar com proteses. (1,3,6)
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No tratamento proposto deste paciente, observamos que o caso apresentou um reparo
0sseo satisfatorio, com consolidagdo de todos os locais de fratura e sem qualquer sinal de
infeccdo. O grande nimero de dentes impactados, deu uma menor quantidade de tecido
6sseo nas linhas de fratura, que proporcionou as maiores dificuldades de reducéo cirdrgica
e estabilizacdo dos segmentos associados, houve uma fragmentacao dos segmentos bucal e
mandibular contra o qual indicou a método fechado. Foi selecionada a reducéo aberta e o
uso de placas de sistema 2.0 para simplificar a grande fragmentacédo da fratura, associada a
isso, escolhemos usar placas que suportassem a carga mastigatoria sem sobrecarregar o

tecido 6sseo.

4 CONSIDERA(;@ES FINAIS

As manifestacbes da displasia cleidocraniana sdo de grande interesse para a
odontologia. Além das dificuldades na area de reabilitacdo protética, a presenca de multiplos
dentes impactados pode causar sérios problemas como o desenvolvimento de doencas
Osseas e enfraquecimento da mandibula, que ocorreu neste caso com fratura triturada de

angulo mandibular.
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ANEXOS

FIGURAS E LEGENDAS

Figura 1 - Observe a deformidade clavicular.

Fonte: Arquivo pessoal do autor
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Figura 2 - Presenca de projecéo frontal e parietal

Fonte: Arquivo pessoal do autor
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Figura 3 - Tomografia computadorizada mostrando fratura comminuted do angulo mandibular direito.

Fonte: Arquivo pessoal do autor

Figura 4 - lateral obliqua lateral da mandibula direita que mostra a presenca de dentes impactados no local

da fratura.

Fonte: Arquivo pessoal do autor
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Figura 5 - Fratura observada ap6s o acesso submandibular, seta mostrando a presenca de dente e nervo

alveolar inferior.

Fonte: Arquivo pessoal do autor
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Figura 6 - Fixacdo da fratura com o uso de placas de 2,4 mm, 2,0 mm e parafusos e parafusos; Controle pds-

operatorio do paciente, trés meses ap6s o procedimento cirdrgico.

Fonte: Arquivo pessoal do autor

Braz. J. Hea. Rev., Curitiba, v. 3, n. 1, p.1331-1342 jan./feb. 2020. ISSN 2595-6825



JRrazilian Journal of health Deview

Braz. J. Hea. Rev., Curitiba, v. 3, n. 1, p.1331-1342 jan./feb. 2020. ISSN 2595-6825



