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RESUMO

A presenca de cuspides acessorias nos molares ¢ uma anomalia dentaria rara, geralmente
associada a sindromes genéticas como a Sindrome de Down e Sindrome de Gardner. Este relato
de caso descreve, pela primeira vez, a ocorréncia de cuspides acessorias em uma paciente com
Sindrome de Ehlers-Danlos (SED), uma condi¢do genética que afeta o tecido conjuntivo. A
paciente, de 11 anos, apresentou cuspides acessorias nos molares deciduos e permanentes,
desde os 2,5 anos, com diagnostico de SED confirmado aos 9 anos. A paciente também
apresentava hipermobilidade articular, pele fragil e outras manifestagdes tipicas da sindrome.
Este caso destaca a importancia de uma avaliagdo odontolégica minuciosa em pacientes com
sindromes genéticas, sugerindo que as cuspides acessorias podem ser um marcador clinico
relevante para a detecgdo precoce de condi¢des genéticas subjacentes. A relagdo entre cuspides
acessorias ¢ a SED merece mais investigacdo, dada sua importancia para o manejo clinico e

diagnostico precoce de complicagdes orais em individuos com condi¢des genéticas.

Palavras-chave: Cuspide acessoria, Sindrome de Ehlers-Danlos, anomalia dentaria, sindromes

genéticas, relato de caso.



ABSTRACT

The presence of accessory cusps on the molars is a rare dental anomaly, usually associated with
genetic syndromes such as Down Syndrome and Gardner's Syndrome. This case report
describes, for the first time, the occurrence of accessory cusps in a patient with Ehlers-Danlos
Syndrome (EDS), a genetic condition that affects the connective tissue. The 11-year-old patient
had accessory cusps on the deciduous and permanent molars since she was 2.5 years old, with
a confirmed diagnosis of EDS at 9 years of age. The patient also had joint hypermobility, fragile
skin, and other typical manifestations of the syndrome. This case highlights the importance of
a thorough dental evaluation in patients with genetic syndromes, suggesting that accessory
cusps may be a relevant clinical marker for early detection of underlying genetic conditions.
The relationship between accessory cusps and EDS deserves further investigation, given its
importance for the clinical management and early diagnosis of oral complications in individuals

with genetic conditions.

Keywords: Accessory cusp, Ehlers-Danlos syndrome, dental anomaly, genetic syndromes,

case report.



INTRODUCAO

A saude bucal desempenha um papel fundamental no bem-estar geral dos individuos, e
a presenca de anomalias dentarias é uma preocupacio crescente na pratica odontologica'. Entre
essas anomalias, as cuspides acessorias, que sdo observadas principalmente nos molares,
aparecem como protuberancias adicionais na superficie oclusal dos dentes'™. De etiologia
desconhecida, elas tém atraido atengao tanto pela sua variabilidade anatdmica quanto por suas
potenciais implica¢des clinicas!™.

Frequentemente identificadas em exames radiograficos e clinicos, podem estar
associadas a diversas complica¢des, como dificuldades na mastigacdo e influéncia na
distribuicdo de forcas mastigatorias, afetando a fungdo dental ao longo do tempo, gerando
desgaste dental acelerado e ma oclusdo®®’. Além disso, hd o aumento da suscetibilidade a caries
dentarias devido ao acimulo de placa bacteriana em areas de dificil acesso, tornando a retengao
de placa e a manutengdo de uma higiene bucal adequada preocupagdes relevantes,
especialmente em populagdes que ja enfrentam desafios adicionais devido as suas condigdes®*.

Atualmente, acredita-se que os genes PAX e MSX desempenhem um papel na
morfologia anormal das clspides dentarias'>>8. Estudos sugerem que a presenca de clspide
acessoria pode ndo apenas ser um achado incidental, mas também um indicador potencial de
condigdes genéticas subjacentes, como sindrome de Down, sindrome de Gardner, e outras
anomalias de desenvolvimento e alteragdes genéticas*5”.

Até entdo, ndo havia sido descrita na literatura a ocorréncia de cuspide acessoria em
pacientes com diagnodstico de Sindrome de Ehlers-Danlos (SED), caracterizada por falhas na
biossintese do coldgeno!®!®. Esses pacientes costumam apresentar hipermobilidade articular,
hematomas, pele fragil e hiperextensivel, sangramento excessivo, entre outros'®!2, Ademais,
vem sendo estudada a relagdao entre SED e diminui¢do da densidade mineral 6ssea e maior
prevaléncia de fraturas'?.

A compreensao da relagdo entre cuspides acessorias e sindromes € crucial para a pratica
clinica, uma vez que pode influenciar o diagnostico precoce € o manejo de condigdes
associadas®’. Apesar das evidéncias crescentes, a literatura cientifica ainda apresenta lacunas
significativas no que diz respeito a associagdo direta entre clspides acessorias e sindromes
especificas*’. Estudos recentes tém investigado essas possiveis conexdes, mas os resultados sdo

variados e muitas vezes inconclusivos®®!!,



Diante disso, este trabalho tem como objetivo relatar, sem precedentes na literatura, o
caso de uma paciente com SED e a presenca de cuspide acessdria em segundos molares

deciduos e primeiros molares permanentes.



RELATO DE CASO

Paciente G.A.P., sexo feminino, 11 anos, branca. Apresenta diagnostico de Sindrome de
Ehlers-Danlos (tipo classico), Transtorno do Espectro Autista (TEA), Transtorno de Déficit de
Atencdo e Hiperatividade (TDAH).

Ao nascimento, a paciente apresentava uma deformidade (assimetria) craniana
(corrigida posteriormente por meio de fisioterapia) e esclera azul (figura 1a). A auséncia do
engatinhar foi um dos primeiros sinais indicativos de atraso motor, possivelmente relacionado
a fraqueza muscular e hipermobilidade articular (figura 1b e c).

A paciente foi inicialmente atendida no consultério odontoldégico aos 2,5 anos de idade,
quando foi observada a presenga de ctuspide dentaria acessoria nos segundos molares deciduos
(Figura 2). Foi estabelecida rotina de retornos semestrais para acompanhamento odontologico,
porém sem quaisquer intervencdes restauradoras ja que a paciente ndo apresentou carie dentaria
ou doenca periodontal. Quando os primeiros molares permanentes irromperam, também foi
observada a presenca da cuspide acessoria, confirmando a persisténcia dessa caracteristica.
Nesse momento, a paciente ainda ndo apresentava o diagnostico da SED, que foi estabelecido
posteriormente, aos 9 anos de idade, apos avaliacdo com geneticista. Nao ha relatos de presenga
de cuspide acessoria associada a SED, e a presenca dessa caracteristica traz a tona a
possibilidade de uma associacao inédita entre essa sindrome e esse tipo de anomalia dentéria.

A paciente apresenta um quadro clinico complexo, caracterizado por diversas
manifestagdes, incluindo hipermobilidade articular grau maximo, pele fragil e hiperextensivel.
Além disso, também alega dor e fadiga musculares, apresenta escoliose (figura 1d) e falso pé
plano — causado pela hipermobilidade. Relata ainda disturbios sensoriais, como
hipersensibilidade no couro cabeludo, intolerancia ao calor, e apresenta um padrao alterado de
propriocep¢do, com limiar de dor muito elevado. No que tange a deglutigdo, um
videodeglutograma revelou um distirbio leve. Essa alteracdo foi devidamente monitorada e
tratada por meio de terapia fonoaudioldgica. Ademais, tem um histérico de infecgdes ungueais;

e fraturas recorrentes.



Figura 1-Caracteristicas clinicas da SED. a) esclera azul; b) Hipermobilidade articular - tornozelo; c) Hipermobilidade articular -
escdpula; d) Escoliose.

Figura 2-Cuspides acessorias nos segundos molares deciduos e primeiros
molares permanentes



DISCUSSAO

A cuspide central observada na superficie oclusal dos dentes posteriores, apesar de ser
relativamente rara, tem sido referida em diversos estudos com diferentes termos, incluindo
"cuspide acessoria”, “cuspide oclusal supranumeraria”, "dens evaginatus", "tubérculo oclusal",
entre outros>>7%!!, Uma das preocupagdes mais relevantes relacionadas as ctispides acessorias
¢ seu impacto funcional. Essas estruturas podem alterar a oclusdo dental, afetando a forma como
os dentes ocluem durante a mastigagdo. Isso pode levar a um aumento do desgaste dental e a
predisposi¢do a problemas como bruxismo e disfuncdo temporomandibular’!!. Além disso, a
presenga de cuspides acessorias pode dificultar a manutencao da higiene bucal, aumentando o
risco de caries e doengas periodontais. Em individuos com sindromes genéticas, que ja podem
ter desafios adicionais relacionados a saude bucal devido a alteragdes motoras, essas questdes
se tornam ainda mais criticas’”*%.

A relagdo entre a presenga de ctspides acessorias e diversas sindromes genéticas ¢ um
campo de interesse crescente na odontologia. As cuspides acessorias, que sdo projecdes
adicionais nos molares, nao apenas refletem variagcdes anatOmicas normais, mas também podem
ser indicadores importantes de condi¢des genéticas subjacentes!->>%,

Estudos tém demonstrado que a prevaléncia de cuspides acessorias € significativamente
maior em pacientes com sindromes como a sindrome de Down, sindrome de Turner e sindrome
de Gardner, sugerindo uma conexao entre fatores genéticos e o desenvolvimento dental. Nesse
contexto, a comunicacdo eficaz entre o cirurgido dentista e o médico ¢ crucial para um
diagnostico precoce e preciso. Essa colaboragdo multidisciplinar pode facilitar o manejo de
complicagdes e melhorar o planejamento de tratamentos, garantindo que as necessidades
especificas de cada paciente sejam atendidas de maneira adequada e integrada®”.

Na sindrome de Down, por exemplo, as anomalias dentarias sd3o comuns e incluem nao
apenas cuspides acessorias, mas também hipoplasia do esmalte e uma maior incidéncia de ma
oclusdo. Essa relagdo pode ser atribuida a alteracdes cromossdomicas que afetam o
desenvolvimento dental, indicando que a presenca de cuspides acessorias pode ser uma
manifestagio de um padrdo mais amplo de anomalias dentérias nesta populagio’.

A SED ¢ uma condigdo genética que afeta o tecido conjuntivo, frequentemente
associada a manifestacdes clinicas como hipermobilidade articular, fragilidade da pele e
problemas vasculares'*>'>. Embora a literatura cientifica aborde diversas manifestagdes orais,

como calcifica¢do pulpar, hipoplasia radicular, alteragdo no comprimento e fusdo das raizes,

periodontite e dentinogénese imperfeita, a presenca de cuspides acessorias dentarias em



pacientes com SED ainda ndio havia sido documentada!*>'>. Este relato de caso descreve uma
paciente com SED que apresentou cuspide acessoria, ressaltando a importancia de uma
avaliacdo odontologica minuciosa em individuos com essa sindrome. A identificacao de
caracteristicas dentarias incomuns pode contribuir para um entendimento mais abrangente das
manifestagdes orais da SED e abrir novas perspectivas para a pesquisa nesta area.

O relato de caso apresentado neste trabalho destaca a importancia da avaliagdo clinica
detalhada e do reconhecimento da cuspide acessoria como um possivel marcador para
sindromes associadas. Embora a cuspide acessdria ndo seja patognomoénica da SED, sua
observagao precoce pode ser um ponto de alerta para o cirurgido-dentista, possibilitando uma
abordagem diagndstica mais atenta, principalmente em pacientes com quadros clinicos
complexos e multiplos sinais que ainda nao foram totalmente compreendidos na literatura
odontologica.

O dentista, ao identificar uma cuspide acessoria durante a avaliacdo clinica, pode
levantar suspeitas, especialmente quando essa observagdo ¢ complementada por outros achados
na anamnese. A analise cuidadosa da historia clinica do paciente, incluindo fatores como
desenvolvimento dental, caracteristicas faciais e antecedentes familiares, pode fornecer pistas
valiosas. Essa abordagem integrada ¢ crucial para um diagnostico preciso, permitindo que o
profissional planeje intervencdes adequadas e encaminhamentos necessarios, garantindo um
manejo mais eficaz das condi¢des que podem impactar a satde bucal e geral do paciente®>>6:8,

Ainda héd uma lacuna na literatura em termos de estudos longitudinais que abordem a
prevaléncia e os efeitos a longo prazo das cuspides acessorias em diferentes sindromes
genéticas. A necessidade de pesquisas mais robustas ¢ evidente para entender melhor essa
relagdo e suas implicacdes clinicas. Tais estudos podem contribuir para o desenvolvimento de
diretrizes que ajudem a melhorar o cuidado dental para esses pacientes, enfatizando a
importancia de uma abordagem interdisciplinar que integre conhecimento genético e

odontologico'~#,



CONCLUSAO

A discussao sobre a relagdo entre cuspides acessorias e sindromes genéticas € essencial
para a pratica odontoldgica. Compreender essa relagdo ndo apenas melhora a detecgdao e o
manejo de anomalias dentarias, mas também destaca a importancia de uma abordagem centrada
no paciente, que considere as particularidades das condi¢cdes genéticas associadas. Mais
pesquisas sdo fundamentais para avangar nesse campo e garantir cuidados odontolégicos de

qualidade para individuos afetados por sindromes genéticas.
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