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Resumo

Introducdo: a presenca de um incisivo central superior solitario ¢ um evento bastante inco-
mum na populacdo. A prevaléncia da chamada Sindrome do Incisivo Central Superior Solita-
rio (SICSS) é verificada em 1:50.000 nascimentos, sendo registrado um maior acometimento
no sexo feminino. Essa alteracio no desenvolvimento da oclusio dentéria é caracterizada
por més formacdes estruturais, sobretudo na regido de linha média do paciente. O diagnos-
tico precoce e o tratamento adequado dessa sindrome sio de grande importincia, pois essa
condicdo talvez seja um indicativo de que o paciente pode apresentar outras mas formacoes
congénitas severas, nio devendo ser a SICSS considerada uma simples anomalia dentéria. Os
procedimentos ortoddnticos, nesses casos, variam dependendo do grau de comprometimento
das estruturas 6sseas da maxila, da oclusdo em si, e principalmente da sutura palatina media-
na. Objetivo: discutir, baseado em evidéncias cientificas, aspectos importantes relacionados a
SICSS, bem como apresentar um caso clinico de paciente do sexo feminino com SICSS, que
foi submetida a tratamento ortodéntico na Clinica Odontolégica Integrada Infantil da Uni-
versidade Federal de Santa Maria / RS. Conclusdo: pela anilise critica da literatura, verifica-se
ser muito importante o diagnostico correto e precoce acerca dessa sindrome, visto que ha
possibilidade da mesma estar associada a outros problemas de desenvolvimento. Além disso,
o paciente acometido pela SICSS deve ser assistido por uma equipe multidisciplinar de sat-
de, de forma a otimizar os resultados clinicos e devolver-lhe qualidade de vida.

Palavras-chave: Incisivo central superior solitério. Incisivo central maxilar tnico. SICSS. Ortodontia.

INTRODUCAO

A auséncia congénita de incisivos centrais su-
periores é uma condicio rara, sendo a presenga
de um incisivo central superior tinico um qua-
dro também bastante incomum?'. A prevalén-
cia da chamada Sindrome do Incisivo Central
Superior Solitério (SICSS), também conhecida
como Sindrome do Incisivo Central Maxilar

Solitdrio (SICMS), ¢ verificada em 1:50.000
nascimentos, tendo um maior acometimen-
to no sexo feminino. Nessa sindrome, ocorrem
defeitos de desenvolvimento devido a fatores
desconhecidos no ttero materno, durante o 35°
ao 38° dia de gestacdo, sendo caracterizada por
mas formagdes estruturais, sobretudo na regido
de linha média do paciente!’?*,
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Dessa forma, o objetivo do presente estudo é
discutir, dentro de um contexto de uma Odon-
tologia Baseada em Evidéncias, e ilustrar, através
de um caso clinico, aspectos relevantes acerca
dessa condicio.

RELATO DO CASO CLINICO

Uma paciente com 8 anos e 3 meses de ida-
de, do sexo feminino, leucoderma e brasileira,
apresentou-se para avaliacio no setor de Tria-
gem da Clinica Integrada Odontologica Infan-
til da Universidade Federal de Santa Maria/RS.
Apo6s o exame clinico inicial, a paciente foi sele-
cionada e encaminhada ao setor de Ortodontia
da Clinica Infantil. Uma vez integrada a Disci-
plina de Ortodontia dessa Clinica, a paciente foi
devidamente assistida, tendo sido realizado o
preenchimento da anamnese, das fichas de exa-
mes fisico-clinicos e solicitada a documentagio
ortoddntica necessaria para o adequado diag-
nostico e tratamento da ma oclusio. Ao exame

clinico foi observada, como alteracdo bastante
significativa, a presenca de um incisivo central

superior tnico, caracterizando um quadro de
SICSS, além de atresia maxilar, como demons-
tram as figuras 1,2 e 3.

Em relacdo a presenca de alteracdes de ca-
rater sistémico, a responsavel pela paciente niao
relatou nenhum envolvimento. Essa investiga-
cdo é importante, visto que a SICSS pode estar
associada a outros problemas de desenvolvimen-
to, como anomalias nasais congénitas!4!1.151617,
deficiéncias de crescimento®??, holoprosencefa-

628 alteracdes no formato e morfologia cra-

lia
niofacial”®, doenca cardiaca congénita®'®, entre
outras alteracdes locais e sistémicas. Porém,
existem estudos que ndo encontraram rela¢do
entre a SICSS e alteracoes sistémicas>?.

Alguns autores também encontraram as-
sociacdes entre a SICSS e mutacdes do gene
SHH?1012141920 & delecdes em partes do cro-
mossomo 18p?’ e/ou do cromossomo 7q!%!826,
Assim, uma avaliacdo de um geneticista pode
encontrar alguma eventual associacdo entre a
Sindrome do Incisivo Central Superior Solita-
rio e outras alteracdes cromossdmicas.

FIGURA 1 - A) Vista lateral direita da situagdo clinica no momento do diagnéstico. B) Aspecto clinico inicial do caso, onde se observa a presenca de um
incisivo central superior solitario. C) Vista lateral esquerda da situag@o clinica no momento do diagnéstico.

FIGURA 2 - A) Modelos de gesso para estudo, onde se evidencia apenas um incisivo central superior. B) Modelo de gesso superior, demonstrando atresia

maxilar e incisivo central Gnico.
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FIGURA 3 - A) Radiografia periapical, onde se confirma a presenga de um incisivo central superior Gnico. B) Radiografia oclusal, confirmando a presenca de
um incisivo central superior Gnico.

O plano de tratamento ortodéntico englobou
uma Fase I, que constou de Expansdo Répida da
Maxila (ERM), bem como apoio e intera¢do com
as especialidades da Protese Dentéria, Odonto-
pediatria, e Cirurgia e Traumatologia Bucomaxi-
lofacial. Ao final, estava prevista uma Fase II, de
tratamento ortoddntico corretivo fixo. Além dis-
so, foi indicado para a paciente um atendimento
com uma equipe multidisciplinar, envolvendo
médicos, geneticistas, fonoaudiclogo e psicologo,
visto que essa anomalia pode estar associada a
outros problemas de desenvolvimento.

DISCUSSAO

O acometimento da SICSS foi relatado ini-
cialmente por Scott?, que encontrou, de for-
ma isolada em uma menina, a presenca de um
incisivo central superior solitario. Outro caso
de SICSS foi verificado por Fulstow®, porém a
paciente apresentava, além do incisivo central
unico, baixa estatura, doenca cardiaca congéni-
ta, microcefalia e escoliose. Alguns fatores que
podem estar associados a SICSS sio a disfuncio
da glandula pituitaria e a baixa estatura, visto
que, em um estudo envolvendo pacientes com
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SICSS, 7 individuos apresentavam baixa esta-
tura e 5 tinham deficiéncias na producdo do
hormoénio de crescimento??. Entretanto, Wesley
et al.?’ relataram dois casos de SICSS em in-
dividuos com estatura normal, enquanto Cho
e Drummond® relataram casos de SICSS em 3
meninas chinesas sem deficiéncias de cresci-
mento ou envolvimento sistémico.

Conforme DiBiase e Cobourne®, as causas
mais comuns para o desenvolvimento de um
incisivo central tinico sio o trauma e, menos
comumente, a hipodontia. Quando a auséncia
dentaria nio encontra explicacdes na historia
clinica do paciente, uma analise genética pode
apontar resultados. Torna-se importante o reco-
nhecimento da SICSS quando essa tem etiologia
desconhecida, pois a mesma pode indicar um
fator de risco para a holoprosencefalia. Assim,
¢ extremamente importante o papel do orto-
dontista no diagnéstico dessa condicdo, devendo
o mesmo encaminhar esse paciente para testes
genéticos a fim de averiguar outros possiveis dis-
tarbios de desenvolvimento no individuo.

A SICSS pode estar associada a vérias ano-
malias nasais congénitas, tais como atresia das
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cbanas, estenose intranasal e estenose da aber-
tura piriforme nasal. A atresia das coanas con-
siste em uma obstrucdo 6ssea ou membranosa
da abertura nasal posterior, causada por uma
falha na desintegracio oronasal. Ji a estenose
intranasal é um estreitamento 6sseo da cavida-
de nasal entre a abertura piriforme e a céana
posterior. Enquanto a estenose da abertura pi-
riforme nasal é uma obstrucdo nasal anterior
secundéria ao crescimento 6sseo dos processos
nasais da maxila. E importante salientar que os
aspectos clinicos das alteracdes supracitadas sio
semelhantes e, frequentemente, uma tomografia
computadorizada é necessaria para o diagnsti-
co definitivo*'’, sendo que diagnéstico pré-natal
de SICSS pode ser realizado através de exame
de ressonancia magnética nuclear’3.

Dessa forma, inameros estudos procuraram
associar obstrucdes e estreitamentos nasais com
a Sindrome do Incisivo Central Superior Soli-
tario. Arlis e Ward' avaliaram 6 pacientes que
apresentavam estenose congénita da abertura
piriforme nasal e verificaram que, desses, 4 apre-
sentavam SICSS. Lo et al.” encontraram em
seus achados que 63% dos pacientes que apre-
sentavam estenose congénita na abertura piri-
forme nasal também apresentavam SICSS. En-
quanto isso, Hall et al.!! verificaram que, dentre
21 pacientes com SICSS, todos apresentavam
uma relacdo positiva com histérico de obstru-
¢do nasal congénita, sendo que a atresia da coa-
na e a estenose intranasal foram encontradas em
7 e 8 pacientes, respectivamente. Ja Levison et
al.’ relataram dois casos de criancas neonatais,
com obstru¢io nasal devido a estenose de coa-
nas, que apresentavam associacao com incisivo
central superior Gnico, fato verificado através de
tomografia computadorizada.

A presenca de defeitos cromossomicos foi ve-
rificada em algumas criancas que apresentavam
SICSS. Dolan et al.” encontraram alteracdes cro-
mossdmicas em criangas com incisivo central Gni-
co, havendo delecio em partes do cromossomo
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18 (18p), o que também foi relatado por Au-
ghton et al.? Ja Masuno et al.'® relataram dele-
¢30 na por¢ido terminal do cromossomo 7q, o
que também foi encontrado por Hall'® e Tubbs e
Oakes?. Outro fator que parece estar associado a
SICSS é a mutagdo do gene SHH?10.121419.20,

Para Yassin e El-Tal?®, o aparecimento de um
incisivo solitario no lugar dos dois incisivos cen-
trais superiores pode ocorrer devido a fusdo de
dois dentes vizinhos ou a agenesia de um germe
dentario. Contudo, essa condi¢do deve estar as-
sociada a outros fatores sistémicos, como retar-
do de crescimento, holoprosencefalia autosso-
mica dominante, e defeitos de desenvolvimento
da linha média. Becktor et al.3 avaliaram a su-
tura intermaxilar, o padrdo de erupcido e o cres-
cimento da maxila em um grupo de pacientes
com SICSS. A amostra consistia de 11 pacientes
com SICSS, que foram submetidos a telerradio-
grafias laterais (cefalométricas), radiografias pa-
nordmicas e radiografias intrabucais. Os exames
radiograficos mostraram que a sutura intermaxi-
lar era anormal anteriormente ao forame incisi-
vo, contudo o crescimento horizontal e vertical
da maxila era normal.

Kjaer et al.'®> examinaram as caracteristi-
cas clinicas e a morfologia craniofacial de um
grupo de 10 pacientes (9 meninas e 1 meni-
no), com idades entre 8 e 17 anos, que apre-
sentavam SICSS. Foram analisadas fotografias
intra e extrabucais, telerradiografias laterais e
radiografias panoramicas, além dos modelos de
gesso para estudo. Os resultados do estudo de-
monstraram que a morfologia craniofacial das
9 meninas com SICSS, quando comparada com
pardmetros craniofaciais normais, apresentava
base cranial anterior reduzida, uma inclinacio
maxilar reduzida, retrognéitica e posterior, e
uma inclinacdo mandibular retrognatica e pos-
terior, sendo que altera¢des morfologicas na sela
tarcica foram encontradas em 5 dos pacientes
examinados. Além disso, esse grupo de pacien-
tes apresentava caracteristicas como: obstrugéo
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nasal, desvio de septo, auséncia de freio labial
superior, e presenca de sulcos palatinos media-
nos completos ou incompletos. Dessa forma,
a presenca de SICSS nido deve ser considera-
da como uma simples anomalia dentaria, pois
pode estar associada a outras manifestacdes cli-
nicas e mas formacdes craniofaciais.

Tabatabaie et al.?® procuraram avaliar a mor-
fologia craniofacial e neurocraniana de criancas
com SICSS através de radiografias de perfil e
anélises cefalométricas. A amostra foi constitu-
ida por 13 criancas (12 meninas e 1 menino)
com idades entre 7 e 17 anos. As avalia¢des ce-
falométricas foram comparadas com medidas
padrdes. Os resultados do estudo demonstraram
que o tamanho do neurocranio, o prognatismo e
a inclina¢do maxilar, o prognatismo mandibular
e a inclinacio dos incisivos inferiores sdo signifi-
cativamente menores em pacientes com SICSS.
Ja a inclinagdo mandibular, a relacdo vertical dos
maxilares e o dngulo mandibular estdo signifi-
cativamente aumentados em pacientes acome-
tidos pela SICSS. Os dados desse estudo mos-
traram que a ocorréncia da SICSS é sinal de um
desenvolvimento andémalo, associado com des-
vios no tamanho neurocraniano e alteracdes no
formato e na morfologia craniofacial.

Segundo Hall'?, a etiologia da SICSS ¢é incer-
ta, podendo estar associada a mutacdes no gene
SHH (I111F) e no cromossomo 7q, havendo uma
correlagdo positiva com més formacdes nasais
congeénitas. Esses dentes irrompem e se desenvol-
vem na linha média da arcada superior, tanto na
denticdo decidua quanto na permanente. A pre-
senca de SICSS pode estar associada a algumas
anomalias congénitas comuns, como: deficiéncia
intelectual moderada a severa, doenca cardiaca
congénita, fissura labial e/ou palatina e, menos
frequentemente, microcefalia, hipopituitarismo,
estrabismo, atresia duodenal, escoliose, hipoti-
reoidismo, auséncia de rim, micropénis e geniti-
lia ambigua, sendo que baixa estatura pode ser
encontrada em criancas. O diagnéstico da SICSS
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deve ser realizado com 8 meses de idade, porém
pode ser feito ao nascimento e, eventualmente,
no pré-natal, entre a 18 e 22* semana de gesta-
¢do, através do exame de ultrassom. Em pacien-
tes que apresentem SICSS, a reabilitacio deve
ser realizada de acordo com as anomalias apre-
sentadas, ou seja: estenoses das codnas requerem
tratamento cirtrgico, para baixa estatura deve ser
realizada terapia com hormoénio do crescimento,
e na presenca de incisivo central superior tnico
deve-se optar por um tratamento integrado entre
as especialidades da Ortodontia e da Protese e
tratamento cirargico bucal.

Cho e Drummond® sugerem que o diagnos-
tico precoce de SICSS é extremamente impor-
tante, pois € um sinal de que o paciente pode
apresentar outras mas formag()es congénitas
severas, devendo haver, em pacientes infantis,
um trabalho conjunto com o pediatra. Nos 3
pacientes avaliados por esses autores®, todos
eram do sexo feminino e ndo apresentavam
deficiéncias de crescimento ou envolvimento
sistémico. O tratamento dentario consistiu em
abordagens preventivas e ortodonticas, sen-
do que, em dois casos, foi realizada expansido
da arcada superior, movimentac¢io do incisivo
central tinico para um lado e posterior obten-
cdo de espaco para a colocacdo de implante os-
seointegrado ou prétese.

CONSIDERACOES FINAIS

O relato do presente caso clinico é de grande
importancia sob o ponto de vista do tratamen-
to ortoddntico necessario para a solucdo dessa
anomalia de oclusdo dentéria. O simples fato da
presenca de uma mé oclusio dentaria, corrobo-
rada pela atresia da maxila, sintetiza a gravidade
funcional que esse tipo de situacdo representa,
necessitando de reabilitacio oral adequada, bem
como uma atencio integral a saude dos pacien-
tes acometidos pela SICSS.

Os procedimentos odontoldgicos em pacien-
tes com diagnostico de SICSS variam de acordo
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com o grau de comprometimento que a mesma
acarreta. Procedimentos ortoddnticos sio ex-
tremamente importantes para a devolu¢io da
funcdo e estética ao paciente, sendo necessaria
uma interdisciplinaridade com outras especiali-
dades odontologicas para uma otimizacdo dos

resultados clinicos. Além disso, torna-se impor-
tante o atendimento em uma equipe multidisci-
plinar, envolvendo médicos, geneticistas, fono-
audidlogos e psicologos, visto que essa anomalia
pode estar associada a outros problemas de de-
senvolvimento e alteracdes sistémicas.

Solitary median maxillary central incisor syndrome: Case report

Abstract

Introduction: The presence of a single median maxillary central incisor is an uncommon event in the population.
The prevalence of the Solitary Median Maxillary Central Incisor (SMMCI) syndrome is about 1:50,000 live births,
occurring more in women. This alteration in the development of the dental occlusion is characterized by structural
malformations, over all in midline region of the patient. The early diagnosis and the adequate treatment of this
syndrome are of great importance, therefore this condition can be an indication that the patient can present other
severe congenital malformations, not having to consider the SMMCI a simple dental anomaly. The orthodontic
procedures, in these cases, vary depending on the degree of involvement of bone structures of the maxilla, the
occlusion in itself, and mainly of the midpalatal suture. Objectives: To discuss, based on scientific evidence, impor-
tant aspects related to the SMMCI and present a clinical case of female patient with SMMCI, which was submitted
to orthodontic treatment in the Children’s Dental Integrated Clinic of the Federal University of Santa Maria - RS/
Brazil. Conclusion: According to the critical analysis of literature, it is very important to correctly early diagnose
this condition, since there is the possibility of this syndrome to be associated with other problems of development.
Moreover, the patients affected by SMMCI should be attended by a multidisciplinary health team in order to opti-
mize the clinical results and recover the quality of life of these patients.

Keywords: Solitary median maxillary central incisor. Single median maxillary central incisor. SMMCI. Orthodontics.
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