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RESUMO

A dentinogénese imperfeita é uma patologia dentdria hereditaria que se encontra com alguma frequéncia na prdtica
clinica dos profissionais de saiide oral. Contudo, muitas vezes ndo € identificada e correctamente diagnosticada. O seu
quadro clinice ndae é muito patognoménico e as suas manifestag¢ées podem sobrepor-se as de outras anomalias dentdrias
hereditdrias.

Este trabalho tem como objectivos abordar aspectos pertinentes referentes a epidemiologia, etiologia, classificacao,
patogenia, complicacées, progndstico, diagnéstico diferencial e tratamento da dentinogénese imperfeita.

Palavras-chave: dentinogénese imperfeita, defeitos dentindrios, osteogénese imperfeita; dentina opalescente, dentes de
Capdepont; dentes castanhos hereditdrios; dentes tipo Brandywine.

ABSTRACT

The dentinogenesis imperfecta is a hereditary dental pathology rather common in dailly dental practice. Nevertheless,
many times is not identified and correctly diagnosed. Its clinical apearence is not very pathognemonic and an overlap
may exist with features of other hereditary dental anomalies.

The aim of this work is to present some inherent aspects of dentinogenesis imperfecta epidemiology, etiology, classifi-
cation, pathogenesis, complications, prognose, differential diagnose and treatment.

Key-words: dentinogenesis imperfecta, defective dentin, osteogenesis imperfecta; opalescent dentin; Capdepont teeth;
hereditary brown teeth; frandywine type.

INTRODUCAO

A dentinogénese imperfeita ¢ uma patologia
dentdria hereditdria que afecta a dentina e sur-
ge durante a embriogénese e particularmente
durante as fases de formacao da matriz organi-
ca e diferenciacdo tecidular da dentina. Este

Shields'” classificou a dentinogénese imper-
feita em 3 tipos: tipo I, associado a osteogénese
imperfeita, tipo 11, dentina opalescente heredi-
taria e tipo III ou Brandywine. Cada um destes
tipos da dentinogénese imperfeita apresenta
caracteristicas clinicas e radiograficas especifi-

defeito dentinirio hereditario afecta as duas
denticoes, decidua e permanente, com maior
ou menor severidade de acordo com o tipo da
dentinogénese imperfeita em questao'*.
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cas, que os permitem identificar e classificar,
constituindo o principal critério de diagnédstico
a auséncia de camaras pulpares em exame
radiografico de dentes com opalescéncia .

EPIDEMIOLOGIA

A dentinogénese imperfeita tem uma preva-
léncia de 1/8000 na generalidade da populacio
Norte-americana, nao havendo casos descritos
na raca negra e nas populagdes da Asia e
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Australia ",

Segundo Lygidakis e col.” o tipo I da
dentinogénese imperfeita apresenta uma
prevaléncia em criangas entre 1/2500 a 1/5000
¢ o tipo II da dentinogénese imperfeita apre-
senta uma prevaléncia em criangas de 1/8000.

O tipo III da dentinogénese imperfeita ou tipo
Brandywine apresenta uma prevaléncia de 1/15
em Brandywine, Maryland .

A idade de deteccdo da dentinogénese imper-
feita varia de acordo com a cronologia de
erupcao da denticdo. Para a maioria dos
pacientes a deteccdo deveria ser efectuada
entre os 9 a 18 meses de idade, no momento da
erupcdo dentdria, por exame clinico e radiogra-
fico. No entanto, a generalidade dos pacientes
apenas € consultada pelo profissional de saide
oral por volta dos 5 a 6 anos de idade, sendo o
diagnostico apenas efectuado nessa altura.

ETIOLOGIA

A dentinogénese imperfeita pode encontrar-
se isoladamente, como ocorre com os tipos Il e
IIT da dentinogénese imperfeita, ou associada
a outros sintomas da osteogénese imperfeita,
como no tipo [ 7.

A dentinogénese imperfeita transmite-se nos
trés tipos descritos de forma autossémica dom-
inante com expressdo variavel 7.

A osteogénese imperfeita € uma anomalia
esquelética hereditdria com grande variedade
de manifestagdes clinicas, que pode incluir a
dentinogénese imperfeita, causadas por defei-
tos qualitativos e quantitativos na sintese do
colagénio tipo I * 'V,

Para Kurisu e col.* ' a maioria dos pacientes
com osteogénese imperfeita e dentinogénese
imperfeita apresenta mutagdes no gene
COLIA1 ou COLIA2, que codificam respecti-
vamente as subunidades alpha 1 (I) ou alpha 2
(I) do colagénio tipo 1.

Lund e col. "7 efectuaram um estudo in vitro
com culturas de fibroblastos de pacientes com
osteogénese imperfeita e dentinogénese imper-
feita; e de pacientes com osteogénese imperfei-
ta e anomalias dentdrias, mas sem dentinogé-
nese imperfeita. Estes autores concluiram que
todas as culturas de fibroblastos de pacientes
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com osteogénese imperfeita e dentinogénese
imperfeita produziram colagénio tipo I qualita-
tivamente anormal e que as culturas dos fibrob-
lastos dos pacientes sem dentinogénese imper-
feita ndo apresentavam alteragdes qualitativas
do colagénio tipo 1 .

Em relacdo ao tipo Il da dentinogénese
imperfeita, vdrios autores sugerem a localiza-
¢ao do gene responsivel por esta desordem no
cromossoma 4 "',

Segundo Dean e col."* a dentinogénese
imperfeita tipo II e a displasia da dentina tipo
II (desordem dentdria hereditdria autossémica
dominante) devem apresentar o mesmo gene
candidato, o qual se localiza na regiao 4ql3-
21 do cromossoma 4.

Aplin e col."” propdem como gene candidato
para a dentinogénese imperfeita tipo Il o gene
de uma glicoproteina presente na matriz orga-
nica da dentina, a sialoproteina (DSP), o qual
se localiza na regido 4q21.

Para MacDougall e col."" as duas principais
proteinas nao colagénicas da dentina, a sialo-
proteina (DSP) e a fosfoproteina (DPP) sdo
codificadas por um tnico gene localizado no
cromossoma 4 ( regido 4q21), que denominam
de gene da sialofosfoproteina (DSSP) e que
associam a dentinogénese imperfeita tipo II.

Segundo Butler """ e MacDougall e col."® a
sialoproteina e a fosfoproteina dentindrias sdo
secretadas como uma Unica proteina, a sialo-
fosfoproteina (DSSP), que € processada
proteoliticamente para formar estas duas pro-
teinas individuais, que compdem a matriz
orgdnica da dentina. Estes autores propdem
que o gene candidato para a dentinogénese
imperfeita tipo II, localizado no cromossoma 4
(regido 4g21) se denomine de gene da sialofos-
foproteina.

Relativamente ao tipo III da dentinogénese
imperfeita, MacDougall e col."® referem que a
dentinogénese imperfeita tipo Il € uma variante
alélica da dentinogénese imperfeita tipo III ou
o resultado de mutagées em dois genes muito
préximos, localizados no cromossoma 4.

PATOGENIA

A dentinogénese constitui o conjunto de
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mecanismos mediante os quais a papila den-
taria elabora através de células especializadas,
os odontoblastos, uma matriz orginica que
posteriormente se calcifica para dar lugar a
dentina®"*".

A dentinogénese é um processo que decorre a
curta distancia da periferia dos odontoblastos,
envolvendo a formacao de fibrilas de colagénio
extracelular, que servem de suporte para a
deposicao de cristais de apatite carbonatados """
A formacdo da dentina pode dividir-se em trés
etapas: a formac@o de uma matriz organica, com-
posta por uma trama fibrilar e substancia funda-
mental amorfa; a maturacdo da matriz e a pre-
cipitagao de sais minerais ou mineralizacio ™.

Segundo alguns autores, na dentinogénese
imperfeita ocorre um defeito nos odontoblas-
tos. que leva a producdo de uma matriz organi-
ca com uma calcificacao deficiente. Este
defeito estd dependente da auséncia da fosfori-
na, uma proteina que estabelece a ligacdo ao
célcie &2,

A dentina circumpulpar de dentes com denti-
nogénese imperfeita apresenta colagénio tipo
III e reticulina, que estdo ausentes na dentina
normal“ ",

CLASSIFICACAO

A classificagdo aceite internacionalmente € a
de Shields, que divide a dentinogénese imper-
feita em trés tipos: tipo I- associada a osteogé-
nese imperfeita, tipo II- dentina opalescente
hereditdria e tipo III- brandywine.

A dentinogénese imperfeita tipo- I estd asso-
ciada a osteogénese imperfeita. Aparece inte-
grada num conjunto de sintomas dependentes
da fragilidade 6ssea tais como fracturas ésseas
e hiperextensibilidade das articulacdes. Estas
manifestagdes devem-se ao facto dos tecidos
apresentarem uma maior quantidade de colagé-
nio na matriz organica -*.

No tipo I a superficie dentdria apresenta
translucidez, alguma descoloragdo azul acas-
tanhada e opalescéncia. Afecta ambas as den-
ticdes, decidua e permanente e, em cerca de
20% dos casos podera haver hipoplasia do
esmalte associada. As dreas descoloradas da
superficie dos dentes fracturam facilmente e
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expoem a dentina, que rapidamente sofre
atri¢do.

Em termos radiogréficos, no tipo | da denti-
nogénese imperfeita, verifica-se obliteracio
pulpar acelerada e a presencga de raizes curtas
com constri¢des, nas duas denti¢des (decidua e
permanente) 7.

A dentina opalescente hereditaria ou tipo- II
apresenta as mesmas caracteristicas clinicas,
radiogréficas e histolégicas que o tipo I, mas
com maior severidade. Os dentes apresentam
coroas bulbosas com uma coloragio azul-
acinzentada ou acastanhada e com opalescén-
cia (figura 1). O esmalte destes dentes pode
separar-se facilmente da dentina, quando
exposto as cargas oclusais (figuras 2 e 3). Em
termos radiograficos confirma-se a presenga de
coroas bulbosas e observam-se raizes menores
do que o normal e cimaras e canais pulpares
reduzidos ou completamente obliterados (figu-
ra4). Neste tipo a denti¢do permanente € mais
afectada do que a decidua ",

Figura 1- Dentinogenesis imperfecta tipo I1

Figura 2- Dentinogénesis imperfecta tipo 11
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Figura 4- Dentinogenesis imperfecta tipo 11

O tipo III é também conhecido por Brandy-
wine pelo facto de ter sido estudado pela pri-
meira vez numa populacdo tri-racial de
Brandywine, em Maryland. Os dentes com
dentinogénesis imperfecta do tipo III apresen-
tam coroas em forma de sino e com coloragao
opalescente nas duas denti¢des (denti¢do deci-
dua e permanente). Estas coroas sofrem uma
rapida atricdo, expondo-se facilmente a polpa
dentdria das mesmas. No exame radiogrifico,
os dentes deciduos com dentinogénesis imper-
fecta apresentam, durante os primeiros anos
apés erupg¢do, camaras e canais pulpares muito
amplos, que com o decorrer dos anos vao
sofrendo uma progressiva reducao. O dentes
permanentes, quando sujeitos a exame radi-
ografico, mostram canais e camaras pulpares
reduzidos ou completamente obliterados V.

COMPLICACOES E PROGNOSTICO

As principais complicagdes que poderdo sur-
gir em pacientes com dentinogénese imperfeita
sdo uma hipoplasia secundiria do processo
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alvéolar, por perda da oclusdo; uma perda pre-
matura dos dentes, por atri¢dao, exposicao pul-
par ou por fractura da coroa dentdria e o apare-
cimento de quistos periapicais """, '

Se a anomalia, dentinogénese imperfeita,
seguir o seu livre curso pode culminar na perda
prematura dos dentes e num aumento do risco
de infecc@o alvéolar. Nos casos em que nao
existe qualquer tipo de intervencao médica,
podera ocorrer a afec¢ao da actividade gregaria

o3

DIAGNOSTICO

O diagnostico devera ser efectuado através de
uma histéria clinica, de um exame clinico e de
meios auxiliares de diagnéstico (exames radio-
grafico e histologico).

O exame clinico e a colheita de uma historia
clinica minuciosa, juntamente com a constru-
¢do de uma arvore genealégica, constituem ele-
mentos de grande relevancia e fundamentais
para se alcangar um diagnostico provavel.

Os meios auxiliares de diagnéstico poderao
confirmar o diagnéstico provisério, constituin-
do o exame radiografico o exame subsidiario
de primeira escolha. Este ultimo fornece infor-
magdes Uteis relativamente a radiopacidade
dos tecidos dentarios, as dimensdes das cama-
ras pulpares, a presenga de infecgoes alveolares
e demais dados que possam interessar ao diag-
nostico.

As caracteristicas histolégicas podem confir-
mar qualquer indicio estabelecido. Contudo,
este exame nado € efectuado como rotina, na
medida em que implicaria a extrac¢do do dente
(1.3

Em relacdo ao diagnoéstico diferencial da
dentinogénese imperfeita, € importante estabe-
lecer-se a distincao com a displasia da dentina,
cujas manifestagoes clinicas se podem sobrepor
as da dentinogénese imperfeita. A displasia
dentindria constitui uma anomalia dentdria
hereditaria de transmissdo autossomica domi-
nante """,

TRATAMENTO

O tratamento deverd ter como principais
objectivos o restabelecimento da estética e da
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funcdo. Este passa geralmente pela colocagio
de coroas de prétese fixa (cerimicas ou meta-
lo-cerdmicas) em pacientes em idade adulta e
na profilaxia com administragio de Flior
durante a infincia e adolescéncia.

Alguns autores “” propdem o tratamento da
dentinogénese imperfeita com técnicas de
branqueamento com peroxido de carbamida a
10%, considerando ser um método seguro e
eficaz.

Em situagdes mais severas, em que ocorra
patologia periapical, poderda ser necessdrio o
recurso as técnicas endodonticas. Estas cons-
tituem meios fundamentais e eficientes desde
que se intervenha antes da obliteracao dos
canais radiculares .

CONCLUSOES

O diagnéstico precoce desta patologia den-
taria hereditdria € de suma importincia para o
estabelecimento de um plano de tratamento
eficaz e para o beneficio psicolégico do
paciente. Geralmente as relacées sociais e a
componente ambiencial da personalidade do
paciente apresenta grande evolucdo positiva.

O aconselhamento genético devera ser efec-
tuado ao paciente em questdo e aos familiares e
descendentes do mesmo, de forma a ser pos-
sivel avaliar o risco de transmissiao a descen-
déncia e promover uma interven¢do médica
precoce.

O tratamento prestado ao paciente serd tanto
melhor e eficaz quanto mais cedo se efectuar o
diagnéstico, sendo da responsabilidade do
médico dentista uma intervencio e diagnosti-
cOs precoces.
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