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Resumo:

A amelogénese imperfeita é definida como sendo um complexo grupo de defeitos do
esmalte, de tipo hereditario, ndo associado a doencas sistémicas, que atinge ambas as
denticdes, decidua e definitiva. Trata-se de um defeito raro de mineralizacdo do esmalte

com uma incidéncia de 1:14000.

A amelogenese imperfeita pode caracterizar-se pela hipoplasia do esmalte e/ou
hipomaturacdo ou hipocalcificacdo. Fenotipicamente, a amelogénese imperfeita é
dividida em quatro grupos: hipoplésico, hipomaturo, hipocalcificado e hipomaturo-
hipoplasico. O tipo hipoplasico ocorre em 60 a 73% dos casos afectados,
principalmente, no sexo feminino, enquanto o tipo hipomaturo afecta 20 a 40% dos
casos e € mais comum no sexo masculino. Aproximadamente 7% dos individuos
afectados tém a variante hipocalcificada. Witkop 1988, defende que existem quinze
subtipos de amelogénese imperfeita com base nos fenétipos e padrdes de

hereditariedade.

Segundo a literatura, os pacientes com amelogénese imperfeita, independentemente do
subtipo presente, apresentam complicacfes orais semelhantes: sensibilidade dentaria,
estética dentaria comprometida e diminuicdo da dimensédo vertical de oclusdo. Outras
anomalias dentérias associadas com a amelogénese imperfeita sdo: impactacdo multipla
de dentes, auséncia congénita dentaria, mordida aberta e taurodontismo. A amelogénese
imperfeita € conhecida como uma anomalia isolada ou como uma caracteristica de
certas sindromes, tais como: tricodento-0sseo, Morquio, Kohlschditter, epidermolise

bulhosa distréfica, entre outros.

A nivel odontopediatrico, € importante conhecer toda a histéria passada e presente da
crianca, bem como todos os tratamentos efectuados até entdo. A compreensdo e
colaboragdo no tratamento da amelogénese imperfeita por parte dos pais €

particularmente relevante, pois verifica-se que a crianca é afectada também



psicologicamente. Restabelecer estética e capacidade funcional, sobretudo ao nivel da

mastigacéo e fala sdo pontos a considerar.

As opgdes de tratamento variam, consideravelmente, dependendo de varios factores tais
como a idade do paciente, as condi¢Ges sdcio-econdmicas, a condi¢do periodontal, a
perda de estrutura dentaria, a severidade da doenca e, 0 mais importante, a cooperagéo
do paciente. O Médico Dentista deve considerar o prognéstico de tratamento a longo

prazo.

Uma intervengdo consciente e cooperante permitird ao paciente o retorno a alegria de

Sorrir.



Abstract:

Amelogenesis Imperfecta is defined as a complex group of enamel hereditary defects,
not associated with systemic diseases, affecting both dentitions, deciduous and
permanent. It is a rare defect of enamel mineralization with an incidence of 1:14000.

Amelogenesis Imperfecta can be characterized by enamel hipoplasia and/or
hypomaturation hypocalcification ou existing teeth. Phenotypically, the amelogenesis
imperfect is divided into four groups: hypoplastic, hypomature, hipocalcified and
hypomature-hypoplastic. The hypoplastic type occurs in 60 to 73% of affected cases,
particularty in females, whereas type hypomature affects 20 to 40% of all cases and is
more common in males. Approximately 7% of affected individuals express the
hypocalcified variant. Witkop 1988, suggests fifteen subtypes of amelogenesis

imperfecta on the basis of phenotypes and inheritance patterns.

According to the literature, patients with amelogenesis imperfecta, regardless subtype
express similar, oral complications: teeth sensitivity, poor dental aesthetics, and
decreased vertical dimension of occlusion. Other dental anomalies associated with
amelogenesis imperfecta, but not limited to, are: multiple impaction of teeth, congenital
absence of teeth, open bite and taurodontism. Amelogenesis imperfecta is known as an
isolated anomaly or as a characteristic of certain syndromes, such as bone-tricodento,

Morquio, Kohlschutter, dystrophic epidermolysis bullous, among others.

Consedering pediatric dentistry, it is important to know the whole history of the child,
all treatments carried out so far. This comprehension and parent’s cooperation in this
type of treatment is very relevant and important in order to help children mainly
affected at psychological level. Restoring aesthetic and functional capacity chewing and

speech are another point to consider.



Treatment options vary considerably depending on several factors such as patient age,
socioeconomic conditions, periodontal condition, loss of tooth structure, severity of the
disease and, most importantly, patient cooperation. The dentist should consider the

prognosis for long-term treatment.

A conscious intervention and cooperative patient will return to the joy of smiling.
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l. Introducéo

O avanco e modernizacdo da tecnologia na area odontologica associada a uma maior
consciéncia individual da condi¢do oral vem enaltecendo a estética no quotidiano da
populacdo que almeja um atendimento especializado e competente. H4 patologias que
requerem da parte do profissional clinico uma maior sensibilidade, sendo a
Amelogénese Imperfeita (Al) uma anomalia dentaria hereditdria originada durante a
odontogénese, de diagndstico e tratamento complexo. E muito importante que o
profissional clinico possa compreender o processo de formacao das pecas dentarias para
poder correlacionar as anomalias presentes com as diferentes etapas do seu

desenvolvimento (Kirzioglu et al., 2009).

Estdo descritas varias outras alteracdes de desenvolvimento dentario existentes, com
sinais e sintomas que podem ser semelhantes, sendo por isso importante fazer-se um
bom diagndstico diferencial: a dentinogénese imperfeita, a displasia do esmalte, o

odontoma, a geminagdo, a fusdo e os dentes supranumerarios (Campos et al., 2004).

A Al foi descrita, pela primeira vez, em 1890 mas s6 em 1938 foi classificada por Finn

como uma entidade separada da dentinogénese imperfeita (Alfred et al., 2003).

A Al ¢ uma alteracdo do desenvolvimento do esmalte, de caracter hereditario que afecta
ambas as denti¢des, decidua e permanente (Morgado e Azul, 2009). A sua etiologia ¢é
controversa na literatura, sendo que estd relacionada com alteragdes nos genes
envolvidos no processo de formacdo e maturagdo da matriz do esmalte (Seow, 1993;

Smith et al., 2009).

A sua transmissdo, ¢ principalmente, autossomica dominante (AD), mas pode ser
também, autossémica recessiva (AR) ou ligada ao cromossoma X. A vasta variacao
fenotipica observada parece ser consequéncia da expressdo genética varidvel e de

diferentes defeitos genéticos (Toksavul et al., 2004).
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A nivel epidemioldgico a Al ocorre na populagdo geral com uma frequéncia de 1:14000
habitantes, existindo variagdes geograficas devido ao seu caracter hereditario. O esmalte
pode surgir hipoplasico, hipomaturado, hipocalcificado ou hipoplasico-hipomaturado
com taurodontismo (Morgado e Azul, 2009). Ha varios aspectos fundamentais para a
classificagdo dos diferentes tipos, tais como: aparéncia clinica do defeito, etapa de
formacgdo do esmalte em que aparecem as anomalias e padrao genético de transmissao

familiar, sdo assim considerados, critérios clinicos, histoldgicos e genéticos (Boj et al.,

2004).

A Al estd também associada a problemas de socializagdo, fun¢do e desconforto mas
pode ser gerida por uma intervencdo atempada e vigorosa, tanto preventiva como
interventiva, com tratamento continuado durante toda a infincia e até a vida adulta

(Kostoulas et al., 2005).

E indispensavel que o profissional de Saude Oral seja capaz de perceber o normal
desenvolvimento e formagdo para depois poder compreender e identificar os seus
desvios, estabelecendo o diagnostico de forma a facilitar a elaboragdao do plano de

tratamento (Pinkham et al., 2005).

A gravidade da Al condiciona o tipo de tratamento a utilizar e a necessidade de
melhorar a estética (McDonald et al., 1999; Sockalingam, 2011). Como estratégia de
tratamento existem as resinas compostas e facetas de ceramica para dentes anteriores e
coroas de metal para dentes posteriores. As coroas totais permitem melhorar o aspecto

cosmético e proteger os dentes da lesdo (Bsoul et al., 2004; Ranganath et al., 2010).

As alteragdes de desenvolvimento da estrutura dentaria sejam elas de ordem genética ou
adquirida, representam um importante toépico na Odontopediatria, uma vez que
frequentemente se manifestam clinicamente desde a infancia, pelo que o diagnostico
deve ser o mais precoce possivel, possibilitando decisdes terapéuticas assertivas e

baseadas na evidéncia (McTigue, 1998; Oliveira et al., 2006).

Este trabalho consiste numa revisao bibliografica tendo como objectivo desenvolver um

conhecimento aprofundado e contemporaneo sobre a Al agregando informacdo sobre
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esta malformacdo. O interesse pela area da Odontopediatria surgiu, da alguma
experiéncia adquirida na pratica realizada, como discente, na Clinica Dentéaria da
Faculdade das Ciéncias da Satde da Universidade Fernando Pessoa, e que despertou no
autor interesse pelas anomalias de desenvolvimento na qual a Al se destacou pelo

impacto negativo na Satude Oral.

Palavras-chave: amelogenesis imperfecta; childhood; etiology; diagnosis; treatment;

enamel hypoplasia.
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1. Método

execuc¢ao deste trabalho.

Palavras Chave:
amelogenesis imperfecta,
diagnosis, treatment

Em relacdo a pesquisa realizada neste trabalho, ela foi efectuada recorrendo a livros e
publicacdes de artigos cientificos em revistas da area médica. Para tal procedeu-se a
uma busca nas bases de dados bibliograficos da biblioteca da Faculdade das Ciéncias da
Satide da Universidade Fernando Pessoa e nos motores de pesquisa online:
PubMed/Medline, Science Direct ¢ Wiley Online Library. Como resultado desta analise,
foram recolhidos preferencialmente artigos cientificos entre os anos 2005-2011, tendo-
se dado maior énfase a artigos em inglés e de livre acesso. Foram utilizados 121 artigos

e publicacdes recentes e que apresentavam interesse de relevancia cientifica para a

Science Direct

Resultado: 705
artigos cientificos

Resultado: 692
artigos
cientificos

Limites: Limites:

Publicado entre Limites: Publicado entre

2005/2011 Publicado entre 2005/2011
Amelogenesis 2005/2011 Amelogenesis

Il'ﬂp erfecta Amelo gene sis Impef fecta
Odontopediatry Imperfecta Treatment, etiology
Lingua: inglés, Etiology, childhood Odontopediatry

portugués, francés ) )

Wiley Online
Library

Resultado: 583
artigos
cientificos

Livros cientificos,
monografias,
Direccdo Geral de
Saude

Selecgao: 60

artigos
cientificos

Selecgao: 15
artigos
cientificos

Seleccao: 46
artigos
cientificos

Diagrama 1. Método da revisao bibliografica utilizado.
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I11. Desenvolvimento

1. Esmalte

1.1 Estrutura

Para compreensdo da Al, torna-se imperativo um conhecimento profundo das
caracteristicas estruturais do esmalte. Devido a sua natureza altamente mineralizada, é
extremamente dificil estudar a estrutura do esmalte. Quando sdo examinados cortes
desmineralizados apenas pode ser observado um espaco vazio nas areas anteriormente
ocupadas pelo esmalte maduro, porque o mineral se dissolve durante o processamento
histologico convencional. Entretanto, devido ao maior contetido organico, os cortes de
esmalte em desenvolvimento dos dentes em seres humanos, frequentemente, retém
material organico suficiente para revelar alguns detalhes da estrutura do esmalte (Cate,

2001).

A unidade estrutural basica histologica do esmalte ¢ denominada do prisma (ou bastdo
de esmalte) sendo as unidades estruturais secunddrias, as que se originam, basicamente,

a partir da anterior (Mjor et al., 2001; Schmidlin, 2005).

Na verdade, a unidade estrutural bésica do esmalte, o prisma, deve a sua existéncia ao
padrao altamente organizado da orientacdo dos cristais. O formato do prisma ¢ algo
semelhante a um cilindro composto de cristais frequentemente descrito como uma
cabeca, colo e cauda. Os cristais posicionam-se ao longo dos eixos dispostos, na sua
maioria, paralelos ao eixo longitudinal do prisma, particularmente os cristais localizados

no eixo central do prisma (Berkovitz et al., 2004).

De acordo com o conhecimento actual da formagdo do esmalte, cada ameloblasto ¢é

responsavel pela formag¢do de um prisma ¢ uma por¢do da regido circundante entre
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prismas. Tanto os ameloblastos (células responsaveis pela formagdo do esmalte) como o
processo de Tomes, um seu prolongamento citoplasmatico, afectam o padrao dos
prismas. Os prismas de esmalte na cabeca/topo sdo orientados paralelos ao longo eixo

do dente. Quando encontrados na cauda, a sua orientacdo diverge ligeiramente ao longo

do eixo (Schmidlin, 2005).

Os prismas de esmalte possuem uma largura média de Spum, mas variam pouco no
tamanho e morfologia por toda a espessura do esmalte. Nos primeiros Sum, préoximo a
dentina, ndo existe estrutura em bastdo, sendo o esmalte aprismatico. Conforme
atravessam o esmalte, os prismas gradualmente aumentam um pouco de didmetro. Na
superficie do esmalte, a estrutura em bastdo ¢ irregular ou ausente. A auséncia de
prismas de esmalte ocorre nos 30pum mais superficiais ou em todos os dentes deciduos e
no ter¢o gengival do esmalte dos dentes permanentes. Os cristais nas referidas regides

sao perpendiculares a superficie do esmalte (Cate, 2001).

Nos dentes permanentes, os prismas de esmalte proximos da jun¢do amelo-cementaria
(JAC) inclinam-se levemente em direccao a raiz do dente. Entender a orientagdo destes
prismas ¢ muito importante para a odontologia, principalmente quando se pretende fazer
uma restauracdo, pois o esmalte que ndo tem dentina subjacente torna-se muito mais

vulnerével a fracturas (Simmer et al., 2001).

As unidades estruturais secundarias, adiante descritas, definem-se como aquelas
estruturas ou variagdes estruturais que se originam a partir das unidades estruturais
primdrias, como resultado do diferente grau de mineralizacdo, de mudancas decorridas
nos prismas e da interrelacdo do esmalte com a dentina subjacente (Ferraris e Munoz,

2006).
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a) Estrias de Retzius

Sao linhas incrementais de crescimento, sendo, num corte longitudinal, vistas como
uma série de bandas escuras, hipomineralizados, que reflectem alternancia no ritmo de
formagdo do esmalte. Nos cortes transversais, sao vistas como anéis concéntricos,
proeminentes na maioria dos dentes permanentes dos seres humanos, pouco
proeminentes no esmalte pos-natal dos dentes deciduos e raras no esmalte pré-natal

(Cate, 2001).

b) Lamelas do esmalte

As lamelas estendem-se por varias profundidades a partir da superficie do esmalte,
consistindo em defeitos lineares, longitudinalmente orientados, preenchidos com
proteinas do esmalte ou residuos organicos oriundos da cavidade oral. Possibilitam facil
acesso de material incluindo matéria organica da cavidade oral favorecendo assim a

carie. Podem seguir ou nao o trajecto dos prismas. Podem existir ou nao (Nanci, 2012).

¢) Bandas de Hunter e Schreger

Estas bandas s3o um fendmeno Optico produzido apenas por mudangas nas direc¢des
dos bastdes, sendo observadas, mais nitidamente, em cortes por desgaste longitudinais
visualizados ao microscépio pela luz reflectida, e sdo identificadas nos quatro quintos
internos do esmalte. Aparecem como bandas alternadas claras e escuras que podem ser
invertidas por uma mudanca na direc¢do da iluminagdo incidente. Encontram-se
presente em todos os dentes permanentes e, ainda, nos que ndo tenham completado a

sua formacao (Ferraris e Munoz, 2006).
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d) Esmalte nodoso

Na cobertura das cuspides dos dentes, os bastdes de esmalte entrelagam-se numa
organizagdo complexa, conhecida como esmalte nodoso, sendo importante lembrar que
os bastdes sdo arranjados radialmente em fileiras horizontais, cada fileira circundando o
eixo longitudinal do dente como uma anilha. No interior de cada fileira, os bastdes
ondulam-se para trds e para a frente. Tal ondulacdo nos bastdes direccionados
verticalmente, em torno de um anel de pequena circunferéncia, apresenta-se na forma do

esmalte nodoso (Nanci, 2012).

e) Tufos

Os tufos do esmalte s6 existem na jun¢do amelodentinaria por uma curta distancia do
esmalte, parecendo ser ramificados e conter maior concentragdo de proteina do esmalte
do que o resto do esmalte. Sdo zonas hipomineralizadas, numerosas e seguem o trajecto
dos prismas. Admite-se que sejam resultantes da incompleta fase de maturacao do

esmalte. Ndo estdo associados a cérie, existindo sempre (Nanci, 2012).

f) Juncao amelodentinaria e fusos do esmalte

A jungdo entre o esmalte e a dentina ¢ estabelecida quando estes dois tecidos
mineralizados se comecam a formar. Antes da formagao do esmalte, alguns processos
odontoblasticos recém-formados penetram por entre os ameloblastos vizinhos e quando
comec¢a a amelogénese ficam aprisionados, formando assim os fusos do esmalte. Os
prolongamentos citoplasmaticos dos odontoblastos ficam retidos na matriz do esmalte

nao seguindo a direc¢ao dos bastdes de esmalte (Nanci, 2012).
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g) Estruturas da superficie

A superficie do esmalte caracteriza-se por diversas formacdes. As estrias de Retzius,
presentes ao longo de todo o prisma ou bastao, terminam na superficie formando sulcos
rasos conhecidos como periquimdcias, as quais ocorrem como linhas horizontais
circunferenciais que atravessam a superficie da coroa. O seu trajecto geralmente ¢

bastante regular, mas na regido cervical pode ser completamente irregular (Avery,

2005).

A microscopia electronica mostra que a estrutura superficial do esmalte varia com a
idade. Em dentes ndo erupcionados, a superficie do esmalte consiste numa cuticula
aprismatica com 0,5 a 1,5um de espessura. Imediatamente abaixo da cuticula, encontra-
se uma camada de cristalitos pequenos frouxamente agrupados, alguns com 5nm de
espessura, com material cuticular entre eles. Dispersos acima de tal fina camada de
cristalitos estdo distribuidos ao acaso grandes cristais em forma de placas. Essa delgada
camada de cristalitos funde-se com o esmalte superficial, onde os cristalitos se
encontram densamente agregados e apresentam um tamanho aproximadamente de
50nm. Em dentes erupcionados, a camada superficial forma a superficie do esmalte,
indicando que a cuticula primaria e a camada superficial dos pequenos cristalitos sdo

rapidamente perdidas por atri¢ao, abrasdo e erosao (Nanci, 2012).

1.2 Caracteristicas fisicas e quimicas

O esmalte ¢ o tecido mais mineralizado conhecido, apresentando aproximadamente 96%
de componente mineral, sendo o restante constituido por 4% de material organico e
agua. O contetdo inorganico do esmalte ¢ um cristalito de fosfato de célcio, a
hidroxiapatite, também encontrada no osso, cartilagem calcificada, dentina e cemento. E
0 unico tecido mineralizado de origem epitelial e por isso, ao contrario dos demais
tecidos mineralizados, o esmalte ndo contém colagenio na sua composi¢ao (Nanci,

2012).
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E o componente dos dentes que ¢ visivel (em situagdes normais) e é suportado pela
dentina. O esmalte ¢ o mais resistente a agressao externa, e, juntamente com a dentina,
cemento e a polpa dentaria, formam o dente. As suas propriedades de dureza extrema
permitem-lhe suportar as for¢as mecanicas aplicadas durante o seu funcionamento. Tal
dureza, comparavel a do ago maleavel, também o torna fragil, por isso, uma camada
subjacente de dentina mais resiliente ¢ necessaria para manter a sua integridade. Se esta
camada de suporte for destruida por cérie ou um preparo inadequado da cavidade, o

esmalte, sem protecgdo, podera fracturar mais facilmente (Berkovitz et al, 2004).

O facto de ndo apresentar elasticidade torna-o um tecido fragil, com tendéncia as macro
e microfracturas quando ndo tem um apoio dentinario que lhe possa conferir resiliéncia
que lhe permita um maior teor de matéria organica (Ferraris e Munoz, 2006). E também
de referir que defeitos estruturais, como Al, podem potenciar o risco de fracturas. Ja no
caso da dentinogénese imperfeita ¢ possivel a ocorréncia de fracturas espontaneas da

raiz atribuidas a diminui¢ao de dureza da dentina (Boj et al, 2004).

A colorac¢ao usual do esmalte varia de amarelo claro ao branco acastanhado. Nos bordos
dentarios, onde ndo ha dentina subjacente ao esmalte, a cor as vezes pode ser levemente
azulada. O esmalte ¢ um tecido translucido e a cor da dentina reparadora e/ou qualquer
material abaixo do esmalte dentario afecta significativamente a sua aparéncia. A sua
espessura ¢ variavel, aproximadamente de 2,5mm, ao longo da superficie dentéria e
frequentemente ¢ mais espessa nas cuspides (tonalidade acinzentada) e mais fina na
jungdo amelo-cementaria (cor branco-amarelado). Tal variagdo influencia a cor do
esmalte devido a coloracdo da dentina amarela subjacente, observada nas regides mais
finas de esmalte. A transparéncia pode atribuir-se a variagdes no grau de mineraliza¢ao
e homogeneidade do esmalte (Avery, 2005). Quanto maior for a sua mineralizagdo,
mais transparente sera o esmalte (Ferraris e Munoz, 2006). A radiopacidade ¢ muito alta
no esmalte, ja que ¢ um tecido muito mineralizado. Nas radiografias dentarias aparece
de cor branca e nas zonas afectadas por caries sdo detectaveis por ter diminuido a
radioopacidade (radiolucida ou escuras) devido a descmineralizacdo da area afectada

(Gopinath et al., 2004).
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Uma outra propriedade fisica do esmalte ¢ a sua reduzida permeabilidade, podendo
actuar como uma membrana semipermeavel, permitindo uma passagem completa ou

parcial de certas moléculas (Berkovitz, 2004).

A matriz organica, de natureza proteica, ¢ o componente organico mais importante, €

constitui um complexo sistema de multiagregados polipeptidicos, sendo constituida por

(Nishio, 2008):

1. Amelogenina molécula hidrofébica, fosforilada e glicosilada, particularmente
rica nos aminioacidos prolina, dcido glutamico, histidina e leucina. O gene que a
codifica é expresso apenas na fase de secre¢do. E secretada durante a fase de
secrecdo pelo processo de Tomes, representando nesse altura 90% da matéria
organica. A percentagem diminui @ medida que decorre a fase de maturacao até

aos 0%.

2. Enamelina molécula hidrofilica, glicolisada de 70kDa, rica em serina, acido
aspartico e glicina, localizando-se na periferia dos cristais, formando as

proteinas de cobertura. Surge mais tarde no centro dos prismas.

3. Ameloblastina ou amelina localiza-se nas camadas mais superficiais do esmalte
e na periferia dos cristais. E a tltima a ser formada, estando associada ao esmalte

mais jovem, localizada na periferia dos prismas.

4. Tuftelina com 50-70kDa, localizada na zona de unido amelodentinaria no inicio

do processo de formag¢ao do esmalte.
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5. Amelotina e apina sdo novas proteinas recentemente identificadas, também elas
sintetizadas pelos ameloblastos. Ao contrario das outras proteinas, estas duas
proteinas sdo produzidas durante a amelogénese no estdgio de maturagdo, fase
importante para o desenvolvimento final da dureza do esmalte. Essas duas novas
substancias sdo codificadas por dois diferentes genes que, de acordo com a sua
localizagdao gendmica e estrutural, fazem parte de um mesmo grupo de proteinas
que secreta e estabiliza i0es de calcio e potassio no corpo e/ou guia a deposi¢ao
de potassio de cdlcio em matrizes extracelulares receptoras. A similaridade
dessas proteinas encontradas tanto em seres humanos como noutros mamiferos,
sugere que sao proteinas que se perpetuam nessas espécies. Estudos com
imunolocalizadores demonstraram que a amelotina estd presente tanto na lamina
basal, na interface com a superficie do esmalte como no epitélio juncional. Uma
vez que o epitélio juncional é uma estrutura que estd firmemente aderida a
superficie dentaria, especula-se que a amelotina tenha alguma participagdo no
processo de adesdo celular. O epitélio juncional ¢ uma estrutura especializada
que veda a superficie do dente na cavidade oral. A perda da sua integridade ¢ um
dos primeiros processos que ocorre durante o desenvolvimento da doenga
periodontal, podendo levar a perda ossea e dentaria. Em relacdo a nova proteina
apina pouco se sabe sobre o seu mecanismo de funcao e actividade. No entanto,
tem-se sugerido que a apina exerce um papel fundamental nas fases finais de
formacgao dentaria, pois a sua actividade foi localizada apenas na fase transitoria
de pods-secrecdo da amelogénese, estendendo-se até a fase de maturagdo do
esmalte. Assim como a amelotina, a apina foi identificada tanto na lamina basal
como no epitélio juncional e, por isso, especula-se que ela também tenha alguma

participa¢do no mecanismo de adesdo celular.

6. Sialofosfoproteina dentinaria (DSPP) quando sofre mutacdes pode provocar
determinadas desordens dentdrias tais como: displasia dentinaria e
dentinogénese imperfeita. Estudos genéticos identificaram alteragdes no
cromossoma humano 4q21 associados a estas mutagdes. Essas mesmas
mutagdes sdo causadoras da descoloracao dos dentes, atricdo e obliteragdo da
camara pulpar. A perda das fungdes exercidas por esta proteina ¢ uma

caracteristica dos defeitos genéticos presentes em dentinogénese imperfeita.
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Uma mutagdo no gene da metaloproteinase de matriz 20 (MMP-20) ou enamelisina na
regido 11922.3-q23 tem sido descrita como estando associada com Al autossémica
recessiva hipomaturado pigmentado. Admite-se que seja a principal proteinase
envolvida no processamento das paredes da matriz do esmalte, muito em particular da

Amelogenina (Caterina et al., 2002).

A primeira mutacdo no gene da familia da calicreina, o KLK4 (mapeando o
cromossoma 19q13.4), foi recentemente identificada como estando associado com Al
autossomica recessiva resultando num esmalte hipomaturado. Parece ser responsavel

pelo processamento de qualquer parte que ndo o tenha sido pela enamelisina.

O gene FAMS3H ¢ o mais recentemente identificado relacionado com a AL E um gene
localizado no cromossoma 8q24 e estd associado a Al autossdOmica dominante em
familias de todo o mundo. O seu produto génico associado ao ameloblasto e a Al ¢
identificada como ndo sendo secretada para a matriz extracelular. A importancia do
gene FAMS83H ¢ evidente, sendo o fendtipo resultante caracterizado por uma redugao
acentuada da mineralizacdo do esmalte dando origem a designacdo hipocalcificada. A
descoberta deste gene tem permitido conhecer melhor a base molecular do tipo de Al
mais comum na América do Norte. O papel do gene e da proteina FAM83H durante a
formagdo do esmalte permanece desconhecido. O gene ¢ expresso em muitos tecidos, no
entanto, todas as mutagdes relatadas até a data revelam um unico resultado em
anormalidade de esmalte, sugerindo que este gene ¢ essencial para a formagdo do

esmalte, mas ndo tdo critica noutros tecidos (Wright et al., 2009).

Os primeiros cristais formados no esmalte surgem depois dos cristais que se formam na
dentina. Na etapa de secrecdo, sdo libertos também os corpos ameloblasticos que se
admite conter minerais de célcio sob a forma solavel, migrando para o pélo apical
libertos contra a dentina formada. A secrecdo de esmalte (amelogenina) e o
aparecimento de cristais inorgdnicos entre elas, ¢ quase simultanea. Os primeiros
cristais formados interdigitam-se com os da dentina, onde surgem o primeiro. Existem,

também carbonatos e sulfatos e oligoelementos como potassio, magnésio, ferro, fluor,
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manganésio e cobre. Os i0es flior podem substituir os grupos hidroxilo no cristal de
hidroxiapatite e converté-lo num cristal de fluorhidroxiapatite que o torna mais

resistente a ac¢do dos acidos e, por isso, mais resistente as caries (Avery, 2005).

A agua ¢ o terceiro componente do esmalte, localizando-se na periferia do cristal. A
percentagem de dgua no esmalte diminui, progressivamente, com a idade (Nishio,

2008).

1.3 Amelogeénese e fases de desenvolvimento

A formacgao de qualquer tecido duro implica, essencialmente, a produ¢do de uma matriz
organica dentro da qual se introduzem minerais. O esmalte difere de outros tecidos
duros na medida em que ¢ um produto ectodérmico e apresenta uma matriz organica

distinta, com um padrao diferente de mineralizacdo (Nanci, 2012)

Para melhor compreender a disposi¢ao estrutural do esmalte e 0 seu comportamento em
condi¢des normais e patoldgicos, € essencial conhecer o modo como se forma e como

adquire um conteudo mineral tdo elevado (Mjor et al., 2001).

Os ameloblastos sdo as células formadoras do esmalte. Os ameloblastos diferenciam-se
a partir do epitélio dentario interno do 6rgdo de esmalte e alcancam um elevado grau de
diferenciagdo. Ao longo de tal processo, ¢ fundamental a presenca de dentina
(odontoblastos) que envia e recebe sinais dos ameloblastos ocorrendo o que se designa
por indugdo reciproca (Simmer, 2001). Os ameloblastos s6 iniciam a producdo de
matriz organica quando a primeira camada de dentina tiver sido depositada (M;or,

2001).

14



Amelogénese Imperfeita: odontopediatria em foco

Estrutural e ultraestruturalmente, o ameloblasto constitui a unidade funcional, dado que

¢ a unica célula responsavel pela secre¢ao da matriz organica do esmalte (Nanci, 2012).

Durante o desenvolvimento do gérmen dentario, os ameloblastos atravessam uma série
sucessiva de etapas, que envolvem todas as mudancgas que estes elementos sofrem desde
as c¢lulas que apresentam um cardcter absolutamente indiferenciado até ao seu
completo desaparecimento. Cada uma das etapas caracteriza-se por apresentar
alteragdes citoquimicas e ultraestruturais, reflexo do seu estado funcional que se vai
alterando ao longo dos processos de formagdo e maturacdo do esmalte. As etapas ou

periodos que constituem o ciclo vital do ameloblasto sdo descritas de seguida (Avery,

2005):

1) Etapa morfogenética

Os pré-ameloblastos, interagem com as células ectomesenquimatosas adjacentes,
determinando a forma da jun¢do amelo-dentinaria e da coroa. Comegam a ocorrer as
importantes interac¢des epitélio-ectomesenquima. Ainda nesta fase, inicia-se a
expressdo e secrecao de tufelina, DSPp e ATPase dependente de calcio. Durante esta
etapa, as células sao curtas e cilindricas, com ntcleos grandes, ovais que ocupam quase

todo o corpo celular (Berkovitz, 2004).

2) Etapa de diferenciagao

Como resultado de tal interac¢d@o com as células do ectomesenquima, o pré-ameloblasto
evolui para ameloblasto jovem, aumenta de tamanho e aumenta o seu reticulo
endoplasmatico rugoso (basofilica cada vez mais intensa). Muda igualmente de
polaridade: o nlicleo assume uma posi¢do basal libertando a zona apical para acomodar

os numerosos microtubulos fundamentais na fase seguinte da secrecdo para controlo
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vesicular. No final desta fase ja é possivel detectar-se a presenga de amelogenina

(Avery, 2005).

3) Etapa de secrecao

O ameloblasto ¢ agora uma célula activa, secretora muito diferenciada, perdendo a
capacidade de divisdo. Ultrastruturalmente apresenta-se com nucleo grande, basal,
cromatina laxa e nucléolo evidente. O citoplasma ¢é frequentemente basoéfilo e apresenta
um sistema endomembranar bem desenvolvido. Depois de comegar a secretar a primeira
matriz de esmalte — a primeira camada de esmalte ¢ aprismatica — comeca a afastar-se
da superficie da dentina formando-se o processo de Tomes — projeccdo citoplasmatica
conica que ird permitir o direcionamento diferencial da secre¢do o esmalte e assim dar
inicio a formagdo do esmalte prismatico. O processo de Tomes ¢ assim a estrutura
responsavel pela formagdo dos prismas/bastdes e disposi¢cdo/alinhamento dos cristais
nos prismas (Berkovitz, 2004). Das proteinas do esmalte, 90% formam um grupo de
proteinas heterogéneas (gene especificas) e com baixo peso molecular, conhecidas
como amelogeninas. Os 10% restantes das proteinas do esmalte consistem em

enamelina, tufelina e amelina (Nanci, 2012).

4) Etapa de maturacao

A maturagdo do esmalte (mineralizagdo completa) ocorre apds estar formada a maior
parte da espessura da matriz do esmalte na area oclusal ou incisal. Durante a maturagao
do esmalte, os ameloblastos sao levemente reduzidos em comprimento pois 0 processo
de Tomes desaparece. Durante a maturacdo, os ameloblastos passam a apresentar
microvilosidades nas suas extremidades distais e vacuolos citoplasmaticos, contendo
material semelhante & matriz do esmalte. A presenca destas estruturas indica que, nesta
etapa, as cé¢lulas tém funcao de absor¢do, o que lhes permite participar na eliminacao de

dgua e matriz organica. A eliminacdo do componente organico possibilita o espago
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necessario para que o cristal possa crescer e se va configurando o esmalte maduro. E
importante referir que o processo de Tomes desaparece dando lugar a microvilosidades,
aumenta o nimero de lisossomas e auto fagossomas. O ameloblasto sintetiza abundante
ATPase dependente de calcio, numerosas enzimas lisossomicas e fosfatase alcalina.
Caracterizado por uma elevada capacidade de absorcao, possibilitando a eliminagdo de
matéria organica, proporcionando espago para que a percentagem de componente
inorganico aumente (Avery et al., 2005). A matriz organica ira ser reabsorvida gragas a
uma série de enzimas, tais como a serina proteases, metaloproteinases, fosfatases e
tracos de outras proteinas analogas as varias proteinas nao-colagenosas glicolisadas,
sulfatadas e fosforiladas, encontradas no tecido conjuntivo em calcificagdo (Nanci,

2012).

A mineralizacdo da matriz do esmalte ocorre em duas etapas, embora o intervalo entre
elas parega ser muito pequeno. Na primeira etapa ocorre uma mineralizagdo parcial
imediata nos segmentos de matriz e na substincia interprismatica, conforme vao sendo

depositados (Berkovitz, 2004).

Assim, o esmalte ¢ mais altamente mineralizado na sua superficie, com um grau de
mineralizagdo que diminui em direc¢do a juncdo amelo dentinaria até a camada mais

interna ser alcangada onde ocorre o aumento da mineralizacao (Nanci, 2012).

Prossegue com a mineralizagdo gradual até ao fim. O processo de maturagdo inicia-se
no alto da coroa e progride cervicalmente. Entretanto, em cada nivel, a maturacao
parece comecar na extremidade dentindria dos prismas. Assim, hd uma integracdo de
dois processos: cada prisma amadurece da profundidade para a superficie e a sequéncia
da maturagcdo dos prismas ¢ desde as cuspides ou bordo incisal até a linha cervical

(Avery, 2005).

17



Amelogénese Imperfeita: odontopediatria em foco

5) Etapa protectora

Quando o esmalte estd completamente desenvolvido e totalmente mineralizado, os
ameloblastos regridem e fundem-se com as restantes camadas epiteliais do 6rgdo de
esmalte (estrato intermédio, reticulo estrelado e epitélio dentario externo) dando origem
a uma estrutura estratificada — o epitélio reduzido do esmalte ou epitélio dentario
reduzido. A sua fungdo ¢é proteger o esmalte maduro, separando-o do tecido conjuntivo

até que o dente erupcione (Berkovitz, 2004).

6) Etapa desmolitica

O epitélio reduzido do esmalte prolifera e parece induzir a atrofia do tecido conjuntivo
que o separa do epitélio oral, de tal modo a favorecer a fusdo dos dois epitélios. As
células epiteliais elaborem enzimas capazes de destruir as fibras do tecido conjuntivo,
por desmolise. Uma degeneragdo prematura do epitélio reduzido do esmalte pode evitar
a erupcao de um dente por indugdo das células ectomesenquimatosas envolventes em

células formadoras de cemento — os cimentoblastos (Berkovitz, 2004).

Ha dois aspectos adiconais que merecem consideragdo: o primeiro ¢ que as células do
estrato intermediario exibem alta actividade da enzima fosfatase alcalina, devendo ser
considerada parte de uma unidade celular fisiologica necessaria a formacao do esmalte.
O segundo aspecto ¢ que, quando ocorre a diferenciagdo de ameloblastos, tais células
sdo distanciadas dos vasos sanguineos, cuja posi¢do ¢ externa ao 6rgdo dentario, no
foliculo. A compensacgdo para tal distanciamento do suprimento vascular ¢ obtida pelas
células do epitélio dentario interno, que acumulam glicogénio, antes de iniciar a sua
actividade secretora, e utilizarem esse glicogénio armazenado durante os estagios
iniciais da formac¢do do esmalte at¢ o denominado colapso do 6rgdo dentario (Nanci,

2012).
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Em sintese, o processo de amelogénese envolve células com um adequado suprimento
nutritivo e actividade fosfatase associada a membrana, proteinas secretoras do esmalte,
as quais imediatamente permitem a acomodacdo de alguns cristais até que se forma toda
a espessura do esmalte. Nessa altura, o esmalte sofre maturacdo pela adicdo de uma
quantidade significativa de mineral, coincidindo com a remocdo de material organico e
agua. Este processo complexo ¢ controlado por células que sofrem alteragdes

morfoldgicas expressivas durante toda a amelogénese (Avery, 2005).

Hé4 muitas condigdes que produzem defeitos na estrutura do esmalte. Tais defeitos
ocorrem devido ao facto do ameloblasto ser uma célula particularmente sensivel a
mudangas no seu meio ambiente. Mudancas fisioldgicas menores afectam o ameloblasto
e provocam mudangas na estrutura do esmalte, sO observaveis ao microscopio. Danos
mais severos provocam grandes distirbios na produg¢do do esmalte, ou produzem a
morte prematura dos ameloblastos; tais defeitos tém Obvia expresscao, clinica. Ha trés
condicdes que afectam a formagdo do esmalte e que ocorrem de modo relativamente
frequente: perturbagdes sistémicas que afectam o metabolismo do ameloblasto;
alteracdes no acesso de oxigénio e nutrientes bem como a presenga de moléculas
extensivas ao processo; e finalmente perturbacdes ambientais i6nicas que interferem

com a composicao dos cristais. (Nanci, 2012).

2. Amelogénese Imperfeita

2.1 Definicéo

A Al ¢ caracterizada como um conjunto de desordens hereditarias que afectam o
esmalte a nivel estrutural em ambas as denti¢des, decidua e permanente sem qualquer
associacdo com outros defeitos (Joho, 1996; McDonald et al., 2004). A Al é uma
alteracdo ectodérmica de caracter genético que afecta o desenvolvimento da estrutura do
esmalte dentario, causada por varias mutacdes genéticas, sem ocorréncia de desordens

sistémicas. Clinicamente, pode manifestar-se de varias formas no mesmo individuo ou
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entre individuos diferentes de uma mesma familia, variando desde a hipomineralizagao,

a hipoplasia ou apresentando uma combinag¢do das duas (Schmidlin, 2005).

Em relagdo a definicdo de Al existe ainda alguma controvérsia na literatura, sendo que
para alguns ¢ uma anomalia exclusivamente ectodérmica e restrita ao esmalte, como
defende Shafer et al., 1987, ou entdo associada a outras anomalias dentarias, segundo
Alfred e Crawford (2003). No entanto, pretendendo facilitar a classificacdo da Al, ha
sérias razdes para limitar o termo Al aos defeitos hereditarios que afectam unicamente o
esmalte, j4 que a dentina e a polpa se encontram frequentemente sem alteragdes

genéticas (Witkop, 1988; Alfred e Crawford, 2003; Crawford et al., 2007).

A Al ¢ entdo considerada como um conjunto de doengas hereditarias que afectam o
esmalte na sua qualidade ou quantidade. Estd associada a ma formacdo da coroa
resultando numa densidade anormal do esmalte. Na maior parte dos casos o conteudo

mineral do esmalte ¢ mais baixo do que em dentes ndo afectados (Vitkov et al., 2006).

Finalmente, a Al constitui um termo usado para um grupo de condi¢des clinica e
geneticamente heterogéneas que afectam a estrutura e o aspecto clinico do esmalte de
todos ou quase todos os dentes, de uma forma mais ou menos igual ¢ que pode ser
associada a alteracdes morfologicas e bioquimicas noutras partes do corpo (Crawford et

al., 2007).

Pode ser transmitida sob a forma AD, AR, recessiva ligada ao cromossoma X
(McDonald et al., 2004). Como foi referido anteriormente existem trés formas de

transmissdo de Al sendo agora descritas mais ao pormenor (Wright, 2006):

AD — pode ser transmitido de homem para homem. Em média, metade dos descendentes

de um individuo afectado serdo também eles afectados. Ha 50% de hipoteses de um
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filho de um individuo afectado estar afectado pela patologia. Tanto homens como

mulheres apresentam um quadro clinico semelhante.

AR — pais ndo afectados pela patologia podem apresentar descendéncia com Al. Em
média um em cada quatro filhos de pais portadores de Al sardo afectados. A

probabilidade aumenta quando as duas pessoas do casal apresentam Al.

Recessiva ligada ao cromossoma X — ndo existe transmissao de homem para homem.
Todas as filhas de um homem portador vao ser portadoras de Al, enquanto metade dos
filhos de uma mulher portadora serdo afectados pela patologia. Os homens afectados
apresentam casos de maior severidade do que as mulheres. As mulheres podem em
certos casos, apresentar manifestacdes nao tao severas devido a ionizagdo, j4 que elas
expressam apenas um cromossoma X por célula. Se existir um nimero adequado de
células que expressam o cromossoma X portador do alelo mutante, eles apresentardo

diferentes graus de defeito de esmalte.

O interesse clinico na amelogénese ¢ centralizado, inicialmente, na analise da formagao
do esmalte. Apesar de ter pouca capacidade interventiva no curso da amelogénese o
Médico Dentista pode minimizar alguns dos factores que se supde estarem associados

com a etiologia dos defeitos de estrutura do esmalte (Nanci, 2012).

A Al é conhecida como uma anomalia isolada ou como uma caracteristica de
determinados sindromes, tais como trico-dento-6sseo, Morquio, Kohlschiitter e

epidermolise distrofica bulhosa (Kwok-Tung et al, 2006).
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2.2 Classificacéo

A Al foi descrita e classificada pela primeira vez em 1938 por Finn. Em 1945,
Weinmann, Svoboda e Woods sugeriram que a anomalia estava limitada ao esmalte e
foi classificada em Al hereditaria por hipoplasia ou por hipocalcificagdo do esmalte,
com transmissdo dominante e sem qualquer associagdo a cromossomas sexuais (Seabra

et al., 2004).

Muitas classificagdes de Al evoluiram desde a divis@o original nos tipos hipoplésico e
hipocalcificado, em 1945. Algumas destas classificacdes baseiam-se, exclusivamente no
fenotipo, outras usam o fenoétipo como o caracterizador primario € o modo hereditario

como factor secundario no diagndstico (Crawford et al., 2007).

Darling, em 1956, ao dividir a Al em cinco fendtipos, descreve uma outra classificacao.
Witkop, em 1957, definiu uma nova classificagdo, ao acrescentar o tipo hipomaturo a
classificagdo de Weinmann e colaboradores. Schulze, em 1970, apresentou uma
classificagdo baseada ndo apenas no fendtipo mas também no modo de transmissdo da

Al (Seabra et al., 2004).

Em 1971, Witkop e Rau enumeraram onze variedades de Al e sugeriram que poderia
haver outros tipos. Um pouco mais tarde, os mesmos autores, em 1975, dividem esta
malformagdo em trés tipos: hipoplasica, hipocalcificada e hipomaturada, e em onze

subtipos baseados no fenétipo e na forma de transmissao (Crawford et al., 2007).

Winter e Brook, em 1975, definiram uma nova classificagdo que incluia quatro tipos
principais de Al baseados no fenotipo, nomeadamente: hipoplasica, hipocalcificada,

hipomaturada e hipoplasica com taurodontismo e onze subtipos baseados na forma de
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hereditariedade. Witkop e Brook, em 1976, estabeleceram outra classificagdo, que tinha

como intuito uma sintese das duas ltimas classificagdes (Alfred e Crawford, 2003).

Todavia, ¢ actualmente mais usada a classificagdo sugerida por Witkop, amplamente
aceite, que se baseia no padrdo de hereditariedade e nas principais caracteristicas

morfologicas, clinicas e radiograficas (Ozdemir et al., 2005a).

Witkop, em 1988, levou em consideragdo os varios estadios de desenvolvimento do
esmalte dentario, dividindo a Al em quatro tipos principais € quinze subtipos, baseados
primeiramente na variedade de fendtipos e s6 depois no modo de transmissdo da

anomalia (Crawford et al., 2007; Elizabeth et al., 2007; Sholapurkar et al., 2008).

Apesar de tudo, esta classificagdo tem merecido algumas criticas, uma vez que fendtipos
diferentes tém sido identificados em individuos da mesma familia. (Elizabeth et al.,
2007) Outras classificacdes tém surgido e as mais recente, de Alfred et al (2003) propde
que o modo de transmissao seja considerado o factor principal no diagnostico da Al,
tendo em consideracdo a mutacdo genética, quando conhecida, o resultado bioquimico
da mutagdo, se conhecido, e finalmente o fenotipo clinico e radiografico. Apesar do
aparecimento de algumas classificagdes mais recentes, a classificagdo de Witkop, 1988,
continua a ser a base para o estudo desta patologia, sendo que as mais recentes surgem
num contexto de modernizag¢do e expansao de conhecimento como apoio a classificagdo

de Witkop, 1988, que ¢ a mais aceite e utilizada nesta situagdo (Crawford, 2007).

A Al do tipo hipoplésico resulta de defeitos na deposi¢do da matriz do esmalte, sendo
assim deficiente em quantidade. A mineraliza¢cdo ndo apresenta alteragdes, mas ha areas
onde a espessura do esmalte ¢ reduzida. Esses dentes podem ter coroas menores,
variando de coloracgdo, que pode ser normal, passando pelo branco opaco e chegando até
ao castanho-amarelado. No tipo hipocalcificado, o esmalte ¢ formado por uma matriz

ndo alterada quanto a sua dimensao, mas alvo de uma incompleta maturacdo. Ja a Al do
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tipo hipomaturo ¢ causado por defeitos na deposicao final dos cristais e na maturagao do
esmalte (Coffield et al., 2005). A espessura deste tecido ¢ normal, mas a sua aparéncia ¢
manchada apresentando-se mais mole do que o esmalte normal (Toksavul et al., 2004).
Ao contrario do tipo hipoplasico, a Al do tipo hipocalcificado e hipomaturado podem
apresentar casos clinicos mais complicados (Coffield et al., 2005). A frequéncia de
ocorréncia para as formas hipoplasica, hipocalcificada e hipomaturada em criangas ¢é,
respectivamente, de 60 a 70%, 20 a 40 % e 7% (Laskaris, 2000). Segundo Gopinath et
al., 2004, dependendo do tipo de Al, os dentes podem ser extremamente sensiveis a

estimulos térmicos e quimicos.

Embora os problemas resultantes da heterogeneidade genética pronunciada e fenotipica
que caracterizaram a Al, os pacientes e médicos acham util a ideia de “hereditariedade
provavel” e, na auséncia de informac¢do gendOmica e bioquimica completa, parece
justificada a opg¢do de uma classificagdo inicial por hereditariedade. Os codigos de
diagnostico usados em sistemas como o ICD (International Classification Diseases) sao
extremamente limitados na aplicacdo a Al, tendo cada um apenas um codigo para a

doenga, assim como outras anomalias (Crawford et al., 2007) .

Segundo Witkop, 1988, os tipos de Al caracterizam-se da seguinte forma (Sholapurkar
et al., 2008):

Tipo I: as lesdes podem surgir como buracos de tamanho variavel, que vai desde a ponta
a cabecga de um alfinete. A distribuicdo das lesdes pode ser generalizada ou localizada e

a alteracdo do esmalte ¢ resultado da deposi¢ao inadequada da matriz de esmalte.

Tipo II: ¢ associado a anomalias nos estadios de maturacdo na formacdo do esmalte,
resultando em esmalte com aspecto opaco. A camada de esmalte tem uma espessura
normal mas ¢ mais macia do que o normal e facilmente se pode separar da dentina

subjacente.
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Tipo III: os dentes t€ém esmalte mineralizado de forma insuficiente e, clinicamente,
apresentam-se muito gastos. Isto resulta da separagdo do esmalte da dentina pouco
tempo ap6s a erupcao do dente. Os dentes sdo muito sensiveis as alteragdes térmicas e

tém cor castanho-escura.

Tipo IV: Al apresenta hipoplasia do esmalte combinada com hipomaturagdo. Esta

variedade ¢é associada ao taurodontismo.

Tipo I Hipoplasico

IB Hipoplasico, local AD

ID Hipoplasico, liso AD

IF Hipoplasico, aspero AD

Tipo 11 Hipomaturo

1B Hipomaturo, ligado ao sexo (XL recessivo)

Tipo III Hipocalcificado

1B AR

IVB Hipoplésico-hipomaturo com taurodontismo AD

Tabela I — Classificacdo de Al de acordo com Witkop (1989); (Sholapurkar et al., 2008)

A forma mais frequente de Al ¢ o tipo hipocalcificado AD, a seguir o hipomaturo e

depois o hipoplasico (Sholapurkar et al., 2008).
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Assim Al ¢ classificada, actualmente, em catorze subtipos distintos, baseados no
fendtipo e tipo de hereditariedade. Contudo, o gene que corresponde a cada subtipo nao

esta, ainda, bem definido (Kida et al., 2007).

2.3 Epidemiologia

Para levantamentos epidemiologicos sobre defeitos do esmalte a Organizagdo Mundial
de Saude (OMS) preconiza a utilizacdo do indice de defeitos no desenvolvimento do
esmalte (DDE). A classificacdo deste indice tem em consideragdo nove critérios:
normal, opacidade definida, opacidade difusa, hipoplasia, outros defeitos, opacidades
definidas e difusas, opacidade definida e hipoplasia, opacidade difusa e hipoplasia e ndo

informado (Passos et al., 2007).

A nivel epidemiologico, apesar de multiplos estudos terem revelado valores de
prevaléncia da Al muito dispares entre si, existe algum consenso no que diz respeito a
uma incidéncia global de 1 em cada 14000 individuos (McDonald et al., 2004) e de uma
maior incidéncia do tipo AI hipocalcificada seguida dos tipos hipomaturagdo e
hipoplasica (Melo et al., 2005). A forma de transmissdo AD tem sido descrita como a
mais frequente nos Estados Unidos e Europa, enquanto a forma recessiva tem surgido
com maior prevaléncia no Médio Oriente (Santos et al., 2005). Outras investigagdes
vém revelar que o tipo hipoplasico parece surgir com maior frequéncia no sexo
feminino, e o tipo por hipomaturagdo nos individuos do sexo masculino (Santos et al.,

2005).

A frequéncia de Al pode variar entre diferentes populacdes ou paises. Nos Estados
Unidos da América, a frequéncia de todos os tipos era de 1:14000 e a forma mais
comum era o hipocalcificado AD. Em Israel, a frequéncia era de 1:8000 e a forma mais

comum era o tipo hipoplésico (Kostoulas et al., 2005).
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Nos varios estudos a Al apresenta uma prevaléncia estimada entre 1:718 e 1:14000,

dependendo da populagdo em estudo (Boj et al., 2004; Kostoulas et al., 2005).

2.4 Etiologia

Em termos etioldgicos qualquer perturbacdo grave que ocorra durante as fases de
formag¢ao do esmalte tera repercussdes na qualidade e/ou quantidade de esmalte
formado, dependendo da fase de amelogénese que ¢ afectada e da duragdo do estimulo

sobre os ameloblastos (Shafer et al, 1987; Ribas e Czlusniak, 2004; Wright, 2006).

As causas destes defeitos na formacdo do esmalte podem ser geralmente classificadas
como: sistémicas, locais ou genéticas. As influéncias sistémicas mais comuns s3o as
deficiéncias nutricionais, endocrinopatias, doencas febris, certas intoxicagdes quimicas
(Bsoul et al., 2004). Deste modo, parece razoavel que o Médico Dentista possa exercer a
sua influéncia para incentivar habitos alimentares sauddveis e recomendar
procedimentos de imunizagdo durante os periodos de amelogénese, no pds-natal. A
intoxicagdo quimica dos ameloblastos ndo ¢ prevalente e ¢ essencialmente limitada as
ingestdes de quantidades excessivas de agua com fluoretos abundantes (Sapir et al.,
2007). Nestas areas ¢ importante uma substitui¢do urgente da agua com niveis de
fluoretos muito abaixo do limiar para a fluorose, ainda que Optimos em relacdo a
protec¢do contra as caries dentarias, mas apenas depois de formado o esmalte (Mjor et

al., 2001).

Diferentes mutagdes nos genes responsaveis pela transcricdo das proteases
(responsaveis pela remocdo da matéria organica durante a fase de maturacdo e das
principais proteinas da matriz organica do esmalte tém sido associadas a enorme
diversidade de fenotipos da Al, dependendo sobretudo do gene especifico envolvido, da
localizagdo e tipo de mutacdo assim como das consequentes alteracdes na proteina
(Santos et al., 2005). A amelogenina ¢ a proteina mais abundante da matriz organica do

esmalte em formacdo e ¢ também a principal proteina implicada no processo de
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amelogénese (Chan et al., 2010). No ser humano, 90% da amelogenina ¢ transcrita a
partir do gene AMELX (Xq22), enquanto apenas 10% ¢ expressa a partir do gene
AMELY, localizado na regido cromossomica Ypll (Stephanopoulos et al., 2005). A
forma de transmissdo ligada ao cromossoma X tem sido relacionada com o gene da
amelogenina, localizado na regido cromossomica Xp22.1-p22.3 e Xq24-Xq27.1,
enquanto a etiologia das formas AD e AR ainda ndo estd completamente esclarecida
(Stephanopoulos et al., 2005). Algumas investigacdes colocam a hipotese de que
mutagdes no gene da proteina ameloblastina do esmalte (AMBN) seja a causa mais
provavel das formas AR e AD (Paine et al., 2003). No entanto, estudos mais recentes
revelam que mutagdes no gene da enamelina (ENAM), estdo directamente relacionadas
com as formas clinicas de AI hipoplasica localizada e de superficie lisa, com
transmissdo AD (Masuya et al., 2005; Reddy et al., 2010). Por outro lado, a etiologia
molecular da Al hipocalcificada com transmissdo AD, ainda permanece desconhecida.
Relativamente a forma de transmissdo AR, a literatura mais recente real¢a que mutagdes
nos genes que codificam as proteinases calicreina-4 e enamelisina (KLK-4 ¢ MMP-20,
respectivamente), estdo associadas a forma AR da Al com hipomaturacdo pigmentada
(Crawford,et al. 2007; El Sayed et al., 2010b). Tém assim sido demonstrado que
mutacdes nos genes correspondentes da amelogenina (AMELX), enamelina (ENAM),
calicreina-4 (KLK-4) e enamesilina (MMP20) resultam em diferentes tipos de Al,
apesar dos defeitos moleculares de todas as formas de Al ndo estarem ainda

estabelecidos (Kida et al., 2007; Lindemeyer et al., 2010).

a) Amelogenina

J& foram descritas pelo menos catorze mutagdes tém sido descritas no gene da

amelogenina (Delgado et al., 2007).

Quatro mutacgdes foram descritas nos dezasseis coddes que codificam o péptido sinal,
repercutindo-se numa diminui¢do de amelogenina ou, por outro lado, numa auséncia
total da sua secre¢do pelos ameloblastos. Todas as mutagdes conhecidas e descritas,

relacionadas com o péptido sinal resultam numa severa redugdo da espessura do
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esmalte, caracteristico de um fendtipo de Al hipoplasica de superficie lisa, com
transmissdo DLX, sem alteragdes na sua mineralizagdo e assim, dureza (Sasaki e

Shimokawa, 1995; Stephanopoulos et al., 2005).

No que diz respeito a regido C-terminal, foram descritas cinco mutacdes relacionadas
com a introducdo de um codao stop prematuro e consequentemente com a formacao de
um esmalte fino correspondente ao fenotipo de Al hipoplédsica de esmalte liso, com

transmissdo DLX (Sasaki e Shimokawa, 1995; Stephanopoulos et al., 2005).

Relativamente a regido N-terminal, quatro mutacdes foram descritas no gene AMELX,
estando apenas uma delas, relacionada com a introducdo de um coddo stop prematuro

(Delgado et al., 2007).

Apesar do gene da amelogenina se localizar também no cromossoma Y (AMELY), ndo
se conhece qualquer relagdo entre a Al e mutagdes ao nivel desse cromossoma facto que
tem sido explicado pelo facto do cromossoma Y ser responsavel por apenas 10% da

transcri¢do da amelogenina (Santos et al., 2005).

b) Ameloblastina

E a proteina de matriz predominante no desenvolvimento do esmalte dentario, sendo
considerada essencial para a formacao do esmalte normal, mas as suas fungdes exactas
ndo sdo ainda conhecidas (Hart et al., 2002). Nos humanos, o gene da ameloblastina esta
localizado no cromossoma 4 na regido cromossomica 4q21 (MacDougall et al., 1997), a
regido critica da Al na sua forma AD, na forma hipoplésica localizada (Santos et al.,

2005).
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¢) Enamelina

O gene da enamelina (ENAM), tal como o gene da ameloblastina, foi mapeado no
cromossoma 4, regido ql13.3, apenas separados por 15Kb (Hu e Yamakoshi, 2003),
sugerindo ser esta a razao de estarem associados ao mesmo fenotipo de Al — hipoplésica
localizada. Recentemente, mutagdes no gene da enamelina tém sido associadas as
formas AD de Al hipoplasica (Santos et al., 2005), nomeadamente a Al hipoplasica de
esmalte liso e a Al hipoplasica localizada (Fujimoto et al., 2005; Ozdemir et al., 2005a).

d) Enamelisina

A Enamelisina, uma metaloprotease que predomina no estadio de secrecdo da matriz
organica do esmalte, ¢ também responsavel pela catalise do processo de degradagdo da
enamelina. O gene MMP-20 foi originalmente identificado por Bartlett, et al. (1996) e
mais tarde localizado por Llano et al., (1997) na regido cromossoémica 11q22.3-q23.
Duas mutagdes tém sido identificadas neste gene e associadas ao fenotipo de Al por
hipomaturacdo pigmentada AR, caracterizado por um esmalte de espessura normal
porém com um menor conteido mineral (Bouvier et al., 1996; Caterina et al., 2002;

Ozdemir et al., 2005b).

e) Calicreina-4

A calicreina-4 ¢ a serinaprotease mais importante do processo de degradacdo da matriz
organica do esmalte, durante toda a fase de maturagdo. Estudos recentes tém
demonstrado que mutacdes no seu gene, KLK-4, localizado no cromossoma 19, estdao
associadas a forma de AI por hipomaturagdo pigmentada, AR (Stephanopoulos et al.,
2005).
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O quadro seguinte relaciona a classificagdo da Al, com a fase de formagao de esmalte

afectada e respectiva alteragao do esmalte:

Alteracdo do esmalte Alteracéo do esmalte

Hipoplasica Falha na fase de secrecdo

Hipocalcificada Falha na formacdo inicial dos
cristais seguida de
crescimento alterado
Hipomatura Falha na fase de maturacdo e
crescimento final dos cristais

Amelogenese Imperfeita

Hipoplasico-hipomaturo com Falha poligenética complexa
taurodontismo associada aos trés tipos

Tabela II - Tipos de altera¢des no esmalte de acordo com a sua origem (Passos et al, 2007)

2.5 Caracteristicas clinicas

As caracteristicas clinicas na Al variam muito entre os diferentes tipos:

Alteracao do esmalte Caracteristicas clinicas

Hipoplasica Espessura reduzida e/ou
fossas
Hipocalcificada Espessura normal, esmalte
Amelogénese Imperfeita macio, opaco e branco
amarelado
Hipomatura Mais mole que o normal,
branco-acastanhado-
amarelado
Hipoplasico-hipomaturo com Esmalte marmerizado ou
taurodontismo manchado, de cor branca,

amarelo ou castanho com
buracos nas feces vestibulares
Tabela III - Defeito do esmalte de acordo com as caracteristicas clinicas (Passos et al., 2007)
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Clinicamente, a perda avancada de esmalte leva a sérios distirbios na mastigacao,
hipersensibilidade dentaria e diminuicdo da auto-confian¢a do paciente, com impacto
particularmente evidente sempre que dentes anteriores sdo mais afectados (Vitkov et al.,

2006).

Segundo Shafer e colaboradores (1987) num doente com Al o esmalte pode estar
totalmente ausente ou apresentar variagdes quanto a sua textura, consisténcia ou até
mesmo ser relativamente duro. Os pontos de contacto estdo normalmente ausentes,
devido a diminuida espessura de esmalte, as faces oclusais e margens incisais surgem
marcados por atri¢cdo e os dentes afectados apresentam rugosidades na sua superficie e
acentuada placa bacteriana, factores que contribuem para uma coloracdo amarelo-

acastanhada e uma maior predisposi¢ao a carie dentaria (Chaudhary et al., 2009).

Para Bouvier et al. (1996) nesta anomalia de desenvolvimento, todos os dentes se
apresentam mal formados e pigmentados. A oclusdo e a dimensdo vertical sdo
rapidamente afectadas e a insuficiéncia de esmalte torna o dente hipersensivel ao

contacto e a estimulos térmicos (Ribas e Czlusniak, 2004).

Pithan e colaboradores (2002) referem que a Al pode conduzir a um quadro clinico de
hipersensibilidade dentaria, manifestagdo que tem sido relacionada com o consequente
aparecimento de mordida aberta anterior, presente em 60% dos casos, uma vez que esta
sensibilidade aumentada as variagdes da temperatura desencadeia um impulso lingual.
Estes autores salientam também o facto dos dentes afectados com Al se encontrarem
mais susceptiveis a atricdo, o que desencadeia a diminui¢do da dimensao vertical (Joho,
1996), e com uma alteragao da sua coloracdo, apresentando-se com uma cor castanha-
escura, nao s6 devido a transparéncia sobre a dentina adjacente, mas também devido a
permeabilidade aumentada e as rugosidades presentes na superficie destes dentes (Melo

et al., 2005).
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Na Al do tipo I, o esmalte ¢ hipoplasico e as lesdes podem apresentar-se como buracos
na superficie do esmalte do dente, podendo os dentes apresentarem-se muito gastos,
sem pontos de contacto mesiais ou distais. Nestes casos, o esmalte tem um aspecto
translucido. A camada de esmalte ¢, geralmente, fina e tem cor entre o amarelo e o
castanho. Verifica-se dificuldade na erup¢do do dente e alguns dentes podem erupcionar

depois de ocorrer reabsorcao da raiz (Kostoulas et al., 2005; Canger et al., 2010).

Podem ser distinguidas sete formas de Al hipopladsica com base na sua manifestacdo
morfologica e seu caracter genético. As sete formas de Al por hipoplasia sdo: tipos IA,
IB, IC, ID, IE, IF e IG (Crawford et al., 2007). O tipo hipopladsico que representa 60-
73% dos casos, afecta, principalmente, o sexo feminino (Kwok-Tung et al., 2006). Na
pratica, o enquadramento na classificacdo ndo ¢ facil. Todas as formas mostram uma
espessura reduzida do esmalte. As formas lisas, asperas, crateriforme ¢ a maioria das
formas locais sao herdadas de modo AD a aplasia do esmalte ¢ uma forma local sao

herdadas de modo AR; e uma forma lisa apresenta heranga ligada ao sexo (XL) (Canger

etal., 2010).

As variedades hipoplésicas englobam um leque de alteragdes que vao desde um defeito
localizado no esmalte em forma de pequenos buracos, até uma diminuicdo generalizada
na sua formacdo. Caracteriza-se por uma deficiéncia na quantidade de esmalte que ¢
mineralizado correctamente. Clinicamente, exprime-se por um tipo de esmalte fino ou
com ranhuras e pequenos buracos na superficie. Estas pequenas depressdes estdo
espalhadas pela superficie do dente e podem estar agrupados em colunas ou linhas
(Bsoul et al., 2004). Baseia-se, portanto, por um dente que mostra zonas de auséncia de
esmalte. Em determinadas ocasides pode ser acompanhado de areas de hipocalcificacao.
O esmalte pode apresentar uma tonalidade entre o branco amarelado e o castanho claro

(Kwok-Tung et al., 2006).

Na Al do tipo II, o esmalte ¢ hipomaturo e clinicamente tem um aspecto opaco. A
camada de esmalte tem uma espessura normal, mas ¢ mais macio do que o normal e

pode separar-se, facilmente, da dentina subjacente (Kostoulas et al., 2005). O tipo
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hipomaturo ¢ menos comum afectando 20-40% dos casos e ocorre, geralmente no sexo

masculino (Kwok-Tung et al., 2006; El Sayed et al., 2010b).

Normalmente estd associado a anomalias da fase de maturagdo, comprometendo por
isso uma adequada mineralizagdo. Os dentes afectados t€ém uma forma normal mas
apresentam uma descoloragdo amarelo-acastanhada clara, opaca e pintalgada. O esmalte

¢ mais mole do que o normal e tende a separar-se da dentina (Vitkov et al., 2006).

Nesta forma de AI, os ameloblastos parecem produzir a matriz de esmalte em
quantidade normal, mas a mineralizacdo permanece deficiente, porque, apds a
mineralizagdo inicial, a verdadeira maturacdo - quando ocorre a reabsor¢do da matriz de
esmalte pelos ameloblastos - ndo se completa, ou ¢ mesmo totalmente inexistente. O
esmalte tem espessura normal, porem ¢ mais macio, menos mineralizado. Nas formas
graves, chega-se a perdas macigas de substdncia dentdria na area dos molares. Em
pacientes sem a mordida aberta, caracteristica da Al, a altura da mordida pode reduzir-
se drasticamente. As formas de Al por hipomaturacao sdo: tipos IIA, IIB, IIC (Pavlic et

al., 2007).

Na Al do tipo III (esmalte hipocalcificado) ¢ caracterizada por apresentar dentes muito
gastos pois o esmalte ¢ separado da dentina, pouco tempo apds a erupgao. Os dentes sdo

muito sensiveis as mudancas térmicas e t€ém cor castanha escuro (Kostoulas et al., 2005;

El Sayed et al., 2010a).

O tipo hipocalcificado apresenta um esmalte com uma mineraliza¢cdo muito baixa, sendo
por isso mole, manifestando-se, clinicamente, através de esmalte macio, pigmentado e
facilmente quebravel (McDonald et al., 1999). O esmalte hipocalcificado tem espessura
normal na erup¢do, mas ¢ muito macio. E opaco, sem brilho, com coloragdo que varia
de branco até¢ ao castanho claro, sendo tdo macio que pode ser feita uma depressdo com
um instrumento. Devido a abrasio e a atrigdo, sera perdido em poucos meses, a

dimensao vertical de oclusao diminui e tomara coloracao amarelo-escura a castanho. O
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esmalte cervical pode ser um pouco mais duro e resistente ao atrito. Suspeita-se de que a
matriz de esmalte alterada iniba uma mineralizagdo inicial normal, de modo que o
esmalte maduro contenha mais de 10% de matéria orgénica sendo o normal de 1%. As

formas de Al por hipocalcificagao: tipos IIIA e IIIB (Sholapurkar et al., 2008).

A Al do tipo IV ¢ uma combinacdo de esmalte hipomaturo e hipoplasico, acompanhado
de taurodontismo. Muitos doentes com Al apresentam também mordida aberta

(Kostoulas et al., 2005; Pavlic et al., 2007).

A nivel clinico, a mordida aberta esquelética anterior ocorre em cerca de 50% dos
pacientes com Al autossémica ou ligada ao cromossoma X. Formas de Al por

hipoplésico-hipomaturo sao: tipos IVA e IVB (Crawford et al., 2007).

2.6 Caracteristicas radiograficas

O exame radiografico faculta informagao importante sobre o nivel de mineralizagao do
esmalte. A avaliagdo da densidade do esmalte faz-se, geralmente, contrastando o
esmalte com a dentina. Considera-se que o esmalte que tem uma radiopacidade
semelhante ou inferior a da dentina apresenta défice de mineral (Bsoul et al., 2004;

Chaudhary et al., 2009).

Relativamente as alteragdes radiograficas gerais, os dentes afectados por esta
malformagdo sdo identificadas pela presenca de uma fina camada radiopaca de esmalte,
ou mesmo pela sua auséncia total, pela falta de pontos de contacto, por uma dentina e
cavidade pulpar com aspecto de normalidade e pela presenca de raizes curtas e estreitas
apesar de outros autores referirem que a morfologia das raizes de dentes afectados com

Al ndo se encontram alterada (Jalili, 2010).
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As alteragdes caracteristicas radioldgicas nos pacientes com Al incluem perda congénita
de dentes, atraso na erupcao dentdria, reabsor¢cdo de coroa e da raiz e calcificagao
pulpar, tanto nos dentes erupcionados, como nos nao erupcionados (Kostoulas et al.,

2005).

A densidade da camada de esmalte na Al parece mais baixa do que nos dentes normais e
esta caracteristica ¢ mais evidente no tipo hipocalcificado. O esmalte hipoplasico
apresenta uma grande variacdo na densidade e pode ser dificil distingui-lo da dentina

subjacente (Kostoulas et al., 2005; El Sayed et al., 2010a).

A nivel radiografico, o esmalte hipoplésico apresenta-se fino, dando a coroa um aspecto
conico, com falta de contacto entre os dentes. Embora o esmalte seja fino, contrasta com
a dentina, sendo a sua consisténcia dura mas apresentando uma fina camada que
contrasta radiograficamente. A coroa apresenta uma forma quadrangular, as cuspides

apresentam pouca altura ou estfo ausentes muitas vezes apresentando ranhuras (Bsoul et

al., 2004).

Tanto no tipo hipocalcificado como hipomaturo ndo hé contraste entre o esmalte e a
dentina, o que torna dificil reconhecer o esmalte devido ao seu baixo conteido mineral.
No exame radiografico, o tipo hipomaturo caracteriza-se por uma radiodensidade que ¢
semelhante a da dentina, com aspecto pintalgado, com espessura normal na erupg¢ao. O
esmalte atingido apresenta, portanto, uma densidade mineral semelhante a da dentina

(Crawford et al., 2007; El Sayed et al., 2010b).

Enquanto o tipo hipocalcificado apresenta-se menos radiopaco do que a dentina, o
esmalte em ambos os tipos apresenta uma espessura normal (Bsoul et al., 2004). O
esmalte parece que ndo estd em contacto com a dentina. Existe uma forte tendéncia a
formacdo de tartaro dentdrio. Verifica-se ainda que 60% dos pacientes apresentam

mordida aberta (Pavlic et al., 2007).
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Outras caracteristicas associadas aos pacientes com Al incluem a erupgdo tardia dos
dentes, taurodontismo, agenesia congénita de dentes, reabsorcdo da coroa e raiz e,

calcificagdo da polpa (Sholapurkar et al., 2008).

Desde o trabalho de Weinman, Svoboda e Woods (1945), diversos estudos sobre a Al
procuraram identificar as altera¢des histologicas do esmalte nos diversos tipos da
anomalia. No entanto, os estudos histologicos realizados mostraram que uma
classificacdo clinica baseada na ocorréncia de hipoplasia ou hipomineralizagdo no
esmalte ¢ virtualmente impossivel de verificar, uma vez que ambas as alteragdes podem
surgir simultaneamente no mesmo dente (Hong et al, 2009). O wuso de
microrradiografias como método especifico para determinar o grau de mineralizagdo
nos tecidos calcificados, parece ser a técnica histologica mais exacta para determinar

alteragdes de calcificagcdo e mineralizagdo induzidas no esmalte (Hong et al., 2009).

Embora geralmente se considere, que a Al afecta principalmente o esmalte ha inimeros
relatos de outras manifestacdes associadas a Al. O taurodontismo, ou alongamento da
camara pulpar, devido a um deslocamento apical da furca da raiz, a calcificagdo da
polpa e/ou a dificuldade na erup¢do dentaria. Os pacientes com Al parecem ter seis
vezes mais tendéncia de ter impactacdo dos dentes permanentes e anomalias associadas,
nomeadamente, quistos foliculares, do que as pessoas ndo afectadas (Robinson et al.,

2006).

Figura 1: Radiografia panoramica destacando a baixa radiopacidade do esmalte de
paciente com Al (Sholapurkar, 2008)
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Aspecto clinico

Tamanho da coroa varia
de pequena a normal
Microdontia

Cor varia de normal a
branco-opaco/amarelo
escuro

Varia entre opaco
cremoso a amarelo escuro
Superficie dentaria mole e
rugosa

Grande sensibilidade
dentaria

Mordida aberta frequente
Branco opaco a amarelo
escuro

Esmalte rugoso e mole
Grande sensibilidade
dentaria

Mordida aberta frequente
Acumulagao de tartaro
Manchas brancas a
amarelo escuro

Dentes podem apresentar-
se pequenos e com falta
de contactos
interproximais

Esmalte

Varia desde macio e
fino até espessura
normal, com fendas e
sulcos

Espessura normal com
esmalte que muitas
vezes fragmenta e sofre
abrasdo muito
facilmente

Espessura normal com
esmalte que muitas
vezes fragmenta e sofre
abrasdo muito
facilmente

Espessura reduzida
Areas e buracos
hipomineralizados

Aspecto

radiografico

O esmalte com
contraste normal ou
algo reduzido

O esmalte com
contraste semelhante a
dentina.

As coroas nao
erupcionados tém
aspecto normal

O esmalte com
contraste semelhante a
dentina ou menor que
esta.

As coroas nao
erupcionados tém
aspecto normal

O esmalte com
contraste normal ou um
pouco aumentado
Canais pulpares largos

Tabela IV - Caracteristicas clinicas e radiograficas dos quatro tipos de Al (Boj et al., 2004)

3 Odontopediatria

3.1 Diagnostico

O conhecimento da historia familiar, a observacao clinica e um registo de formulario

meticuloso constituem a “espinha dorsal” para um bom diagndstico nesta anomalia,

bem como para qualquer outra condi¢do potencialmente herdada (Pinheiro et al., 2010).

Pacientes com Al apresentam elevada prevaléncia de alteragdes craniofaciais, sendo o

diagnostico estabelecido através da anamnese, do exame clinico, do exame radiografico

e do exame histolégico, ou por meio de analise bioquimica do esmalte (Sholapurkar et

al., 2008).
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A nivel clinico é importante fazer-se um diagndstico o mais preciso e rigoroso possivel
por variadissimas razdes: primeiro € necessario excluir a presenga de doencas sistémicas
que possam resultar em hipoplasia generalizada do esmalte. Em segundo lugar, um
diagnostico preciso e rigoroso possibilita aconselhamento genético, o que ¢ muitas
vezes procurado pelas familias afectadas. Por ltimo, um diagnostico cuidadoso ajuda
ainda a reconhecer a condicdo de forma a serem tomadas medidas preventivas

antecipadamente (Sholapurkar et al., 2008).

Métodos de diagnostico

e Anamnese

Na anamnese o objectivo principal requer a aquisi¢ao de informagdes sobre a historia de
doengas sistémicas, que tal como a Al, causem hipoplasia generalizada do esmalte:
tratamentos farmacoldgicos ou antecedentes que possam ter afectado a estrutura
dentaria durante o desenvolvimento. E de extrema importancia a obtengdo de uma
historia médica, dentaria e social detalhada. A historia familiar é importante para se

procurar alguma relagio de hereditariedade da doenca (Urzua et al., 2005).

No momento da primeira consulta, a presenga dos pais ou encarregados de educagdo ¢
muito importante. Primeiro, ¢ necessario fazer-se uma anamnese detalhada sobre a
crianca, obtendo informagdes junto da mae, sabendo como decorreu a gravidez e o
parto. Importante aqui também serd saber os detalhes sobre o passado médico, neo-natal
e infincia (medicacdo inclusivé). Passa-se para uma anamnese dentiria tendo em
atencdo o0s seguintes parametros: tratamentos anteriores (principalmente dentes
temporarios), eventuais traumatismos (denticdo temporaria e definitiva), toma de
suplementos de fluor (através de prescricdo médica), aguas fluoretadas (regido onde
vive), habitos de escovagem. Seque-se entdo para o exame clinico que deve ser feito

com precisdo, examinando os dentes afectados, extensdo dos defeitos (lesdes), situagao

em que se encontra (difusa/local, verticais/horizontais), topografia (fossas, sulcos, falta
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de tecido duro), distribui¢do (simétrica ou assimétrica) e cor. Por ultimo devera ser feito
um exame radiografico que vai completar o exame clinico possibilitando um eventual
diagnodstico. Nestes casos, ¢ importante fazer-se um diagnostico diferencial tendo em
consideracdo as seguintes lesdes: descoloragcdes extrinsecas pretas ou laranjas
(eliminacdo através de limpeza e fazer eliminagdo do agente causal sdo importante),
lesdes cariosas, desmineralizagdes pds-ortodonticas (Opsahl-Vital, 2004; Chaves et al.,

2007).

e Exame clinico

O exame clinico deve ser feito a nivel extra e intra oral, com um espelho e uma sonda
clinica de caries. Dados relevantes que devem ser considerados na denti¢do afectada
sdo: alteragdes de forma, tamanho e cor dos dentes. Esta patologia apresenta um
acometimento bilateral simétrico de todos os dentes de pelo menos um grupo dentario,

em uma ou em ambas as denticdes (Urzua et al., 2005).

Este exame deve ter em conta a perda de esmalte afectado, a dentina exposta, as lesdes
de carie, as lesdes de atricdo, coroas clinicas pequenas, dimensao vertical de oclusdo

reduzida, o espaco interoclusal (Ayna et al., 2007).

O diagnostico da Al é geralmente feito com base na hipoplasia generalizada do esmalte
(espessura normal ou fina, conferindo ao dente uma cor amarelada — visualizagdo da
dentina, podendo estar presentes depressdes, fossetas, ranhuras, asperezas, ou a fina
camada do esmalte pode ser lisa e brilhante. As coroas dos dentes apresentam uma
forma mais quadrangular, o tamanho dos dentes, devido a menor espessura do esmalte,
¢ mais pequeno; as superficies oclusais sdo, muitas vezes, planas (perda de cuspides)
tanto na denticdo decidua como na permanente. No esmalte hipomaturado (esmalte com
espessura normal) os dentes parecem cobertos por neve (esmalte branco opaco) ¢ na

condi¢do hipocalcificada o dente, ao erupcionar, apresenta uma espessura normal,
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porém o esmalte é mole, facilmente removido, pouco mineralizado, podendo ocasionar

grandes perdas de estrutura (Kwok-Tung et al., 2006).

e Exame radiografico

Este exame ¢ também de extrema importdncia para auxilio no diagnéstico desta

anomalia e o seu estado de avango (Neville et al., 2004).

E necessario realizar-se uma radiografia panoramica, bem como radiografias
interproximais e/ou periapicais para se poder analisar a camada de esmalte nos dentes
nas faces oclusal e proximais, a morfologia da polpa e os canais radiculares (Kwok-

Tung et al., 2006).

Em relagdo a uma hipoplasia do esmalte deve-se visualizar uma forma quadrangular ao
nivel da coroa, uma camada de esmalte opaca e fina, pouca altura ou auséncia de
cuspides, esmalte com densidade normal, geralmente apresentando ranhuras. Neste
exame o esmalte hipomaturo surge com espessura normal, porém com uma densidade
igual a da dentina. Por ultimo, o esmalte hipocalcificado apresenta-se com uma
densidade inferior a da dentina, tendo uma espessura normal (Robinson et al., 2006). As
caracteristicas radiograficas foram descritas com maior pormenor no capitulo

“caracteristicas radiograficas”.

As radiografias extra-orais podem revelar a presenga de dentes ndo erupcionados ou
presenca de reabsor¢des espontaneas. Relativamente a radiografias intra-orais, irdo
revelar o contraste existente entre o esmalte e a dentina em casos em que a
mineralizagdo podera estar presente. Estas radiografias em conjunto com a observacao
clinica vao fornecer informagdes sobre o grau de qualquer hipoplasia de esmalte

(Crawford et al, 2007).
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Um diagnostico ¢ estabelecido ap6s uma associagdo dos dados obtidos pela anamnese,
exame clinico, exame radiografico e exames complementares, caso seja necessario.
Ponto importante para toda esta demanda, ¢ o profissional ser capaz de conhecer as
caracteristicas do problema em causa e, consequentemente, das suas possiveis
alteracdes. Apenas com um diagnostico preciso e minucioso € possivel estabelecer um

plano de tratamento adequado (Ruellas e Sampaio, 2000).

A observagdo clinica e radioldgica acaba por se tornar uma rotina extremamente
importante neste tipo de anomalia, visto que, apesar dos métodos moleculares e
bioquimicos mostrarem diferencas na composicao do esmalte para alguns tipos de Al,
existem outros defeitos genéticos associados a Al que permanecem desconhecidos

(Bsoul et al., 2004).

Para se excluir um distlrbio cronolégico do desenvolvimento, o diagnostico envolve a
exclusdo de factores ambientais extrinsecos ou outros, o estabelecimento de um padrdo
hereditario provavel, o reconhecimento do fendtipo e a correlacdo com as datas de

formacdo do dente (Crawford et al., 2007).

Diagnostico diferencial

As principais anomalias que fazem diagndstico diferencial mais frequente com a Al sdo
as anomalias adquiridas - agressao quimica, deficiéncias nutricionais, infec¢des e
trauma - a hipomineralizacdo molar-incisivo, a lesdo inicial de cérie, o esmalte
hipoplasico de origem ambiental — local ou sistémica; as manchas por tetraciclina, a
fluorose dentéria e a dentinogénese imperfeita tipo III (Crawford et al, 2007; Morgado e
Azul, 2009). Os disturbios extrinsecos, os disturbios cronoldgicos e os disturbios
localizados devem também ser tidos em conta no diagnostico diferencial. A

variabilidade fenotipica desta anomalia - que vai de manchas brancas do esmalte a
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coloragdo branca profundamente densa, com zonas de manchas e hipoplasia - torna-se

necessario um questionario meticuloso para a distinguir da Al (Crawford et al., 2007).

As manchas por tetraciclina no dente sdo resultantes da ingestdo de tetraciclina na fase
de formacao dentaria devido a incorporagao das moléculas desse antibidtico na dentina.
Clinicamente variam do amarelo-claro, cinza-claro, até dentes extremamente escuros. E
uma alteracdo do esmalte de facil diagndstico por ser inconfundivel clinicamente com

outros defeitos e apresentar historia sistémica (Passos et al., 2007).

Os defeitos resultantes das alteragdes sofridas na hipocalcificagdo, na hipomaturacio e
na fluorose dentaria nos niveis mais primarios ndo provocam alteracdo no tamanho do

elemento dentario (Passos et al., 2007).

A mancha branca (lesdo inicial de carie) ¢ uma alteragdo no esmalte dentario, em fungao
da perda de elementos da estrutura dentaria para o meio oral sendo, portanto, a sua
etiologia pos-eruptiva. Clinicamente observa-se a mudanga de translucidez do esmalte,
devido a alteracdo das suas propriedades Opticas, aparecendo uma area opaca que se
estende na direc¢do cervical, podendo atingir as areas vestibular e lingual. O paciente

pode apresentar gengivite e biofilme visivel (Passos et al., 2007).

A hipoplasia do esmalte ¢ a formacao incompleta da matriz organica do esmalte. Ocorre
como resultado da lesdo dos ameloblastos. A hipoplasia produz-se durante o
desenvolvimento dos dentes na etapa de calcificagdo do esmalte. Afecta tanto a denti¢do
decidua como permanente. Clinicamente, numa forma menos acentuada, apresenta
ondas ou sulcos horizontais de coloracao normal nas superficies vestibulares dos dentes.
Estas anormalidades s6 podem ser percebidas através de um exame atento. Nos casos
mais graves as estrias sdo mais profundas, proeminentes, alterando a coloracdo do
esmalte normal para um amarelo até negro, sugerindo uma perturbagdo prolongada da

funcao ameloblastica (Crawford et al., 2007).
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Etiologicamente a dentinogénese imperfeita tem cardcter hereditario. Normalmente
acomete todos os dentes de ambas as denticdes, sendo a gravidade das alteragdes
determinada pela idade na qual o dente se desenvolveu. Clinicamente os dentes
apresentam uma tonalidade opalescente ou translicida incomum que varia de cinza a
violeta acastanhado ou castanho amarelado, pode ser confundida com Al clinicamente,

observando-se no entanto, esmalte integro (Passos et al., 2007).

Destes defeitos do esmalte mencionados, a fluorose dentaria ¢ aquela mais facilmente
diagnosticada por ocorrer bilateralmente e de forma simétrica, além de ter como
etiologia a ingestdo de fluoretos que associado ao seu aspecto clinico facilitam o seu

diagnostico pela anamnese e exame minucioso do paciente (Passos et al., 2007).

O diagnostico diferencial € de capital importancia para uma correcta decisdo terapéutica
e o investimento do clinico nesta fase condicionara o sucesso terapéutico do caso clinico

(Sockalingam, 2011).

Figura 2: 1.Amelogénese imperfeita; 2.Mancha por tetraciclina; 3.Fluorose; 4.Mancha
branca de carie; 5.Hipoplasia do esmalte; 6.Dentinogénese imperfeita. (Laskaris, 2000)

44



Amelogénese Imperfeita: odontopediatria em foco

3.2 Aconselhamento genético

E aceite na generalidade e de uma forma crescente que uma classificagdo de defeitos do
esmalte (herdada) baseada principalmente ou exclusivamente no fendtipo ¢€
problemadtica. Por esta razdao, o modo de heranca do genoma e as mudancas subjacentes
sdo descriminagdes tdo ou mais importantes que devem ser feitas. Isto € particularmente
verdadeiro em relacdo ao aconselhamento genético de individuos afectados e
respectivas familias. Com a ressalva clara que a heterogeneidade genética pode criar
dificuldades para qualquer discussao de heranca mendeliana, mas com o aumento do
acesso a identificagdo molecular, as familias compreendem bem a discussdo sobre o
risco provavel e uma heranca possivel. Estas condi¢gdes sdo muitas vezes
constrangedoras, angustiantes, conducentes a exclusio social. Neste ponto, ¢ essencial e
fundamental uma entrevista conduzida com sensibilidade e pormenorizada de forma a

facilitar um tratamento precoce (Crawford et al, 2007; Parry et al., 2009).

Amelogénese imperfeita ligada ao sexo ou ligado ao cromossoma X

Os genes dos cromossomas sexuais ndo estdo distribuidos igualmente entre homens e
mulheres. Desta desigualdade resulta o facto: de que os homens sdo homozigoéticos em
relagdo a todos os genes ligados ao X e as mulheres podem ser homozigoticas ou
heterozigdticas para os genes a ele associados, do mesmo modo que para os genes
autossémicos. O terceiro tipo de Al tipo hipoplésico, apresenta mecanismo de

hereditariedade autossomica e ligada ao cromossoma X (Hobson et al., 2009).

A Al ligada ao cromossoma X apresenta o padrdo tipico de hereditariedade ligada ao
cromossoma X. Mulheres heterozigoéticas podem passar o gene mutante aos filhos de
ambos os sexos, sendo este risco de 50%. Esta condicao afecta ambos os sexos de
formas muito diferente. O sexo masculino recebe a caracteristica de forma completa,
podendo ter dentes que t€ém s6 uma fina camada de esmalte, de cor normal e translucido

ou o esmalte pode ser de espessura normal mas pouco mineralizado, com perda de
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translucidez e/ou coloragdo amarelo-acastanhado. Nalgumas familias, o fenotipo
aparece ocorrendo em simultdneo, hipoplasia e mineralizagdo anormal. Quando a
hipoplasia ¢ o fendtipo exclusivo ou predominante pode haver marcada sensibilidade
dentaria a estimulos térmicos e osmdticos. Pelo contrario, as mulheres que herdam o
gene mutante, apresentam marcas verticais do esmalte em resultado da inactivacdo ou
lionizagdo do cromossoma X. Assim, estas mulheres heterozigoticas podem ter dentes
com arestas verticais e ranhuras em resultado da hipoplasia do esmalte, ou ainda ter
bandas verticais, em que alterna o esmalte normal com o descolorado (Crawford et al.,

2007).

Hereditariedade dominante ligada ao cromossoma X

Familiarmente os seguintes critérios distinguem o tragco dominante ligado ao
cromossoma X: os homens afectados devem transmitir o trago para todas as suas filhas
e todas sdo afectadas e os filhos ndo sdo afectados; as mulheres heterozigéticas
transmitem o traco, em média, para 50% das criangas de ambos os sexos, enquanto as
homozigoticas afectadas terdo criangas sempre afectadas. Esta situagdo € rarissima para
um cardcter dominante e praticamente nunca ¢ observada. Por isso, todas as mulheres
afectadas com um trago dominante ligado ao sexo sdo consideradas heterozigoticas, até

prova em contrario (Rezende e Takahashi, 2008).

Hereditariedade recessiva ligada ao cromossoma X

Conforme McDonald e colaboradores (1999), os critérios genéticos para diagnostico de
um traco recessivo ligado ao sexo podem ser resumidos do seguinte modo: como o gene
ndo pode ser transmitido de pai para filho, os homens afectados quase nunca tém filhos
afectados. Podendo, no entanto, transmitirem o trago aos netos, por intermédio das
filhas portadoras. A incidéncia do caracter ¢ muito mais elevada nos homens do que nas
mulheres. As caracteristicas clinicas da Al tipo hipomaturacdo, na hereditariedade

recessiva ligada ao cromossoma X, sdo mais marcantes. O esmalte tem uma dureza um
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tanto reduzida, porém ndo ¢ mole. As coroas dos dentes, porém, parecem montanhas
cobertas de neve, e dai deriva a denominagdo “dentes cobertos de neve”.
Radiograficamente, o esmalte ¢ hipomaduro; hd uma auséncia de contraste entre esmalte

e dentina, embora o esmalte seja de espessura normal (Santos et al., 2007).

Dois pontos merecem, aqui, destaque. Primeiro, a transmissao de genes dominantes
ligados ao sexo por intermédio das mulheres segue um padrdo indistinguivel da
transmissdo autossomica. Assim, estes dois tipos de hereditariedade dominante s6
podem ser diferenciados pela observagdo da descendéncia de homens afectados.
Segundo, foi notado que os distirbios recessivos ligados ao sexo sao menos comuns nas
mulheres do que nos homens. O inverso ¢ verdadeiro para os tragos dominantes ligados

ao sexo (Rezende e Takahashi, 2008).

Amelogénese imperfeita do tipo autossdémico dominante (AIAD)

Em 1999, McDonald e colaboradores propuseram os seguintes critérios para a
hereditariedade autossomica dominante: o fenotipo aparece em geragdes sucessivas, ou
seja, exibe heranga vertical; em média, 50% dos filhos de pais afectados serdo também
afectados; pais normais terdo filhos normais; provavelmente, homens e mulheres sdo
igualmente afectados. A Al tipo hipocalcificada ¢ um excelente exemplo de
hereditariedade AD. O quadro clinico ¢ tipico — grande acumulacao de placa bacteriana
sobre os dentes que estdo hipersensiveis devido a exposicdo da dentina. As radiografias
mostram esmalte de espessura invariavel na area interproximal, porém com aspecto de
“queijo sui¢o”, gracas a perda do mineral. Assim, ¢ comum a acentuada abrasdo deste
esmalte amolecido. A etiologia €, inegavelmente, uma simples falha de aminoacidos na
proteina da matriz de esmalte em desenvolvimento, a qual ¢ depositado pelos

ameloblastos (Crawford et al., 2007).

A AIAD afecta, tipicamente um ou mais individuos em cada geracdo de uma familia.

Pode haver consisténcia nas manifestagdes clinicas em todos os individuos afectados ou
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pode haver uma expressdo variavel que resulta em diferencas subtis ou substanciais

entre os diferentes individuos afectados na mesma familia (Crawford et al., 2007).

Al do tipo autossémico recessivo (AIAR)

As caracteristicas herdadas recessivamente mostram que ambos os genes de um par que
ocupa o mesmo locus estdo alterados. Assim, os dois alelos neste locus genético para Al
devem ser mutados para exibir a caracteristica. A situa¢do genética mais comum que
gera uma crianga afectada provém de pais que sdo heterozig6ticos neste locus genético
(Michaelides et al., 2004). A AIAR deve ser particularmente considerada se ¢ conhecida
consanguinidade numa familia com um individuo afectado. Tal facto pode ser mais
comum em certos grupos culturais e étnicos, onde o casamento entre membros da
familia ¢ mais frequente. A AIAR sera também mais prevalente onde ha elevada

frequéncia do gene mutante numa populagao (EI Sayed et al., 2009).

3.3 Tratamento

As opgdes de tratamento tém como principal objectivo terapéutico optimizar a Satde
Oral do paciente: melhorar o aspecto, aliviar a dor ou incémodo provocado pela dentina
exposta e prevenir a atricdo. O mais comum nestes casos € que as criangas € 0s seus pais
encontram-se algo desanimados pelo estado das pecas dentarias, sendo muito
importante saber tranquilizar e animar as pessoas afectadas por tal anomalia. E
importante que todos os intervenientes percebam que o tratamento € possivel e saber
responsabiliza-los para a importancia que eles proprios terdo na adop¢ao um plano de
tratamento. O interesse e cooperagao sdo importantissimos para se poder iniciar a vasta
quantidade de intervencdes necessarias para conservar a denticdo (Ayna et al., 2007,

Sabatini ¢ Armstrong, 2010).

Em 1984, Alexander relatou o tratamento de uma doenga com Al, optando pelo uso de

coroas de aco nos molares e pré-molares e pelo uso de adesivos e resinas como
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tratamento provisorio dos dentes anteriores, com trés objectivos: adequar as condigdes
orais para a implementagdo futura de restauracdes definitivas, permitir aos tecidos
pulpares responderem através da producdo de dentina reparadora, preparando o dente
para receber preparos mais agressivos e por ultimo, proporcionar um tratamento rapido

e estético (Gokce et al., 2007).

Segundo Greenfield et al (1992) o tratamento da Al deve ser realizado por etapas. A
primeira fase inclui um tratamento periodontal e aumento da coroa clinica de todos os
dentes, de modo a ultrapassar a sua retengao limitada aquando da colocacao de coroas

totais, o que corresponde a segunda fase da reabilitagao (Gokce et al., 2007).

Em 1993, Seow propde a confec¢ao de coroas totais de porcelana, como restauragdes
estéticas permanentes, como provavelmente o tratamento de escolha para a reabilitagdo
oral de doentes com Al. No entanto, o seu uso em doentes jovens esta contra-indicado

devido a presenca de camaras pulpares de grandes dimensdes, segundo este autor.

Em 1996, Bouvier e colaboradores, citaram trés etapas importantes a considerar no
tratamento de pacientes com Al. Segundo eles, numa primeira fase devem realizar-se os
tratamentos de emergéncia dos dentes deciduos ou permanentes. Numa segunda fase,
proceder-se ao tratamento provisorio dos dentes permanentes, apenas realizado apos a
erupcao de todos os definitivos, com excepgdo dos terceiros molares. Ainda nesta fase,
quando necessario, devem ser realizados tratamentos periodontais. Segundo estes
autores, a ultima fase de reabilitagdo consiste no tratamento definitivo dos dentes

permanentes do paciente adulto, restabelecendo-se a estética funcional.

Jorge e colaboradores, em 1999, alegam nao haver possibilidade de se desenvolver um
tratamento preventivo em doentes portadores de Al, dada a origem genética desta
patologia e portanto, o tratamento para estes doentes deveria estar voltado somente para

a recuperacao estética.
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Em 2000 e segundo Williams e Becker, nos casos de manifestagdes graves de Al torna-
se necessario realizar um plano de tratamento meticuloso de forma a restabelecer a
forma e a anatomia das coroas dentarias, devolvendo harmonia entra a oclusao, a fun¢ao
e a estética, indicando por isso o uso de restauragdoes de porcelana, de inlays e a

combinagdo de metais nobres.

Em 2002, Pithan et al, referem que um dos principais transtornos da Al ¢ o
comprometimento estético. De acordo com estes autores, pacientes com Al sdo

geralmente candidatos a reabilitagdo oral com coroas totais.

Em 2002, Waes e Stockli defendem que o tratamento se deverd iniciar com um
programa de prevencdo. Indicam, similarmente a Bouvier et al (1996) a realizacdo
inicial de restauracdes provisorias com o objectivo de criar condi¢des propicias para os
procedimentos definitivos e assegurar o desenvolvimento da denticdo sem quaisquer
disturbios. J4 quanto ao tratamento definitivo, argumentam que deve ser realizado apo6s
o término do crescimento sendo fundamental que este cumpra os requisitos de

durabilidade, estética e funcionalidade.

Restauragdes adesivas de resina composta tém sido utilizadas com €éxito na reabilitagao
oral de casos de Al hipoplédsica. Apesar de anteriormente se acreditar que havia
comprometimento significativo da adesdo do material restaurador a este tipo de esmalte
(Melo et al, 2005), demonstrou que a presenca de prismas de ultraestrutura normal
favorecia a adesdo das resinas compostas (Holt e Eart, 2000). J& nas formas de Al
hipocalcificada, o esmalte ¢ normalmente insuficiente para uma adesao directa. (Murad,
2003) Por outro lado, os cimentos de ionémero de vidro podem ser usados nas formas

hipoplasicas e hipocalcificadas de Al, promovendo uma forte adesao (Partner, 2005).

Segundo alguns autores, a alteracdo da colora¢do dos dentes associada a Al pode

também ser corrigida através da microabrasdo do esmalte dentario. Esta técnica
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possibilita a realizagdo de procedimentos mais conservadores através da utilizagdo de
diferentes abrasivos associados a solucdes quimicas (Witzel et al., 2006). Essas
alteracdes, no entanto, deverdo apresentar textura dura e estar localizadas nas camadas
superficiais do esmalte (Meireles, 2002). No entanto, segundo outros autores, estas
manchas intrinsecas nao podem ser corrigidas através da microabrasdo do esmalte, uma
vez que o acido cloridrico, usado como abrasivo, apenas provoca uma descalcificacao

superficial rapida (Aschheim e Dale, 2000).

Quanto ao tratamento protético, geralmente inclui coroas totais metalo-ceramicas para
se conseguir a reabilitacdo funcional, estética e protec¢do dos dentes remanescentes. Ha
também relatos do uso de coroas adesivas de ceramica nalguns casos. Estes materiais de
ceramica oferecem algumas vantagens como estética, adaptacdo marginal e
biocompatibilidade. O pré-tratamento com hipoclorito de sodio ¢ utilizado em muitos
casos graves de Al hipocalcificada, podendo melhorar a poténcia adesiva. Ja foi
descrito, também, o uso de “onlays” de metal em casos de Al para restaurar as
superficies oclusais e compensar a dimensdo vertical de oclusdo reduzida. O uso deste
tipo de material foi limitado a pacientes muito jovens, estando o resultado estético
comprometido pelas superficies de metal (Kostoulas et al., 2005; Sabatini e Armstrong,

2010).

Outra op¢do de tratamento inclui o uso de coroas fundidas colocadas sem preparagdo
prévia dos dentes posteriores, conseguindo-se o aumento da dimensdo vertical
simplesmente pela espessura do material restaurador colocado sobre a superficie
oclusal. Este procedimento permite um maior controle da hipersensibilidade e do
desconforto, bem como a manuten¢do da estética e a proteccdo da estrutura dentaria

antes da erup¢do completa (Ranganath et al., 2010).

O tratamento ndo obedece a nenhuma ordem ou tipo de protocolo continuo e fixo e pode
sempre ser sujeito a alteragdes a qualquer momento dependendo de cada paciente e de
cada caso. Deve ser feita uma abordagem multidisciplinar, tendo sempre em

consideragdo o tipo e a gravidade da desordem, a idade, o nivel s6cio-econdémico e a
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condicdo de Saude Oral. Podem ser considerados os seguintes tratamentos:
restaurador/preventivo/protético, multiplas extrac¢des dentdrias, restauracdes estéticas,
confeccdo de coroas de aco/resina composta, confeccdo de placa para restabelecimento
da dimensao vertical, controle da sensibilidade dentinaria, reducdo dos diastemas e
orientacdo para a higiene oral. Destacam-se as restaura¢des directas, através de
materiais adesivos e restauracoes indirectas, utilizando facetas ou coroas metalo-
ceramicas. Antes de se partir para um tratamento ¢ fundamental fazer-se um diagnostico
correcto e precoce utilizando dados clinicos, radiograficos, laboratoriais e tendo em

considera¢dao o modo de heranga (Ayers et al., 2004).

Em termos de terapéutica ¢ importante conseguir proporcionar uma denti¢do funcional e
restabelecer uma estética agradavel neste tipo de anomalia. Em relacdo a denti¢ao
temporaria, os dentes anteriores podem ser restaurados com coroas de resina composta,
sendo o iondomero de vidro um material restaurador intermédio eficaz. Quanto a
denticdo mista, pode-se utilizar resina composta para mascarar as manchas e melhorar a
morfologia da coroa, nos casos em que hé esmalte disponivel para aplicacdo de adesivo

(Kwok-Tung et al., 2006; Macedo Costa et al., 2010).

No caso de pacientes jovens, a finalidade do tratamento é manter a maxima quantidade
de estrutura dentéaria possivel até que estes alcancem uma idade em que possam ser
empregues técnicas restauradoras avancadas para reabilitacdo das pecas dentédrias. No
entanto, a decisdo de manter uma camada de esmalte ou remover todo o esmalte,
utilizando-se restauragdes de cobertura parcial para o primeiro e utilizando coroas de
cobertura total para o segundo vai depender do tipo de extensdo e da profundidade das
lesdes do esmalte. O aspecto clinico do esmalte durante a preparagdo do dente
desempenha um papel decisivo. Nalguns casos de Al ¢ comum a necessidade de
alongamento corondrio. A abrasdo ¢ o desgaste dos dentes geralmente resultam num

comprimento reduzido da coroa (Tahmassebi et al., 2003; Kostoulas et al., 2005).

Apesar de estarem descritas multiplas opgdes terapéuticas para a Al, que variam desde a

aplicacdo topica de fluor, a microabrasdo do esmalte e ainda a confeccdo de coroas
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totais metalo-ceramicas, ou de facetas de resina composta ou de porcelana, alguns
autores realcam o facto de que o tratamento definitivo deve ser realizado apds o
restabelecimento da oclusdo, dimensdo vertical, higiene oral, fun¢do, completa erup¢ao
dentaria e término do crescimento (Bouvier et al, 1996; Burnett ¢ Conceigao, 2000;
Williams e Becker, 2000; Waes e Stockli, 2002). Desta forma, durante a infancia,
aconselha-se que a denticdo decidua seja protegida pela confeccao e colocagdo de
coroas metalicas nos dentes posteriores, e de coroas de policarbonato ou restauracdes
com resina composta nos dentes anteriores (Crawford et al., 2007). Nestas situagdes, €
normal usar-se anestesia local, mas podera ser necessaria anestesia geral em casos em
que a condi¢ao comportamental ndo permita utilizar a anestesia local, ou até mesmo, em
casos de rapido desgaste da denticdo. Actualmente, o mais frequente que considerados
os cuidados a longo prazo passa pela utilizacdo de coroas ou restauracdes plasticas
adesivas (Crawford et al., 2007). Os pacientes com mordida aberta anterior, requerem,
nalguns casos, consideragdes cirurgicas, restauradoras e ortodonticas, sendo por isso

fundamental um tratamento multidisciplinar (Crawford et al., 2007).

Aos seis anos de idade, quando comecam a erupcionar os dentes definitivos o
tratamento é particularmente dificil. E importante o uso de flaor topico e fazer um
controlo da dieta alimentar para prevenir a carie dentaria. Devido a presenca de um
esmalte rugoso, que leva a uma maior reten¢ao de placa e consequentemente a formagao
de tartaro, sdao exigidos muitos cuidados de saude oral. Relativamente a dentina exposta,
ela pode apresentar-se sensivel a estimulos como o doce, o quente e o frio. O uso de
flior topico pode, nestes casos, controlar tal facto até que seja possivel colocar-se
restauragdes definitivas (Kwok-Tung et al., 2006). As formas de Al presentes em dentes
com hipersensibilidade ou dentes que se “desfazem”, sdo factor de desincentivo para a
realizagao de uma boa higiene oral, sendo também dificil a decisdo terapéutica. Nestas
situacdes, o esmalte relativamente duro, ou seja, ndo hipomineralizado e fino, e logo
hipoplasico, serd o mais propicio para o uso de coroas de metal pré-fabricado nos dentes
posteriores aquando da sua erup¢do e restauragdes a compoésito nos dentes anteriores.
As restauracdes em composito podem ser importantes em casos em que se verifica mais
perda cervical. Para este tipo de tratamento, exige-se o uso de anestesia local. Em casos
em que esteja presente mordida aberta anterior exige-se um tratamento cirirgico, assim

como tratamento restaurador (Brusco et al., 2008; Macedo-Costa et al., 2010).
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Quer seja a denticdo decidua quer seja a denticdo permanente que apresentem avangada
falta de esmalte, as restauragdes de coroa exigem a preparagao dos dentes com
instrumentos de rotagdo. No entanto, no caso dos dentes deciduos ¢ importante referir a
delicadeza deste tipo de denti¢do devido ao seu tamanho mais reduzido, o que podera
levar a um elevado risco de lesdo pulpar durante a preparagdo, aumentando a
dificuldade do recurso a este tipo de instrumentos em criangas de trés a cinco anos.
Noutros casos, em que nao haja afectacdo do esmalte e da dentina por lesdo de cérie, ¢
possivel fazer a preparacdo desses dentes sem instrumentos rotativos. Desenvolveu-se
portanto, o conceito de coroas de resina composta fabricadas em laboratério para
denticdo totalmente afectado por Al, sem utilizagdo de instrumentos rotativos. E
possivel atingir uma adesdo suficiente aos dentes temporarios através de ligacdo total a
superficie da dentina exposta e ao esmalte remanescente. H4 que ter em conta que em
casos de individuos com esmalte quebradico e pouco mineralizado a adesdo da resina
composta a esse esmalte residual afectado por Al pode ser problematico (Doruk et al.,

2006).

De um ponto de vista geral, existem duas fases no tratamento de pacientes com Al:

Em primeiro lugar, a fase preventiva e inicial, que ¢é realizada logo que seja
diagnosticada a Al e que inclui a profilaxia dentdria e instrugdes de higiene oral:
bochechos de clorohexidina, aplicagdo de flaor topico, controlo da hipersensibilidade
dentindria, utilizando agentes dessensibilizantes e extraccdo dos dentes com mau
prognodstico. Em segundo lugar, surge a fase restauradora: estabelecimento de uma
dimensao vertical de oclusao favoravel, restauragdo com compdsito de dentes que
apresentam perda de estrutura, fabricacdo de coroas de metal para dentes posteriores,
alongamento coronario de dentes gastos, fabricagdo de coroas metalo-ceramicas ou total
ceramicas se o esmalte for indicado para tal e para dentes onde a estética ¢ uma
preocupacdo; monitorizacdo da higiene oral, do estado periodontal e da polpa

(Sholapurkar et al., 2008).
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Dentro de uma enorme variedade de materiais usados para restaurar os dentes destacam-
se o ionémero de vidro, a resina composta e as coroas de metal. Na maioria das vezes ¢
necessario uma cobertura total dos dentes posteriores por perda extensa de esmalte e
também para prevenir ainda mais a perda de estrutura do dente. Em relacdo a denti¢do
mista e precoce, o tipo de restauro mais eficaz sdo as coroas de metal (Kwok-Tung et

al., 2006).

Em pacientes muito jovens ou em casos de anomalias ortodonticas, o primeiro passo ¢ o
tratamento ortodontico. Em casos de pacientes com grandes desgastes dentdrios, um
prévio tratamento restaurador com metal pré-fabricado ou coroas pode melhorar a

estética e ajudar o tratamento ortodontico (Kostoulas et al., 2005).

E importante aqui de realgar que apesar do vasto arsenal terapéutico existente, este é
varidvel de adulto para adulto ndo pode ser transporto integralmente para a crianga:
branqueamentos (sdo necessarios cuidados adicionais com o esmalte imaturo, podendo
levar a necrose pulpar), microabrasao (eliminacao de pequenas por¢des de esmalte por
ataque 4cido), micropreparacdo (eliminacdo selectiva de esmalte, o menos invasivo
possivel), facetas - desaconselhavel em defeitos pontuais em odontopediatria (Sabatini e

Armstrong, 2009).

3.4 Qualidade de vida do paciente

O impacto negativo que ocorre ao nivel da qualidade de vida do paciente
odontopediatrico ¢ muito relevante. Para além do impacto social que ocorre e que leva a
uma consequente baixa auto-estima, surgem com frequéncia problemas pessoais e
escolares, fonética alterada, alteracao facial, dieta alimentar errada ou insuficiente por

impossibilidade de uma alimentacdo correcta (Coffield et al., 2005).
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Todos estes problemas surgem essencialmente associados a problemas clinicos que
devem ser detectados precocemente e que levam a um comprometimento estético em
primeiro lugar, perda extensiva de tecido dentério, sensibilidade dentaria, inflamagao
gengival, impacta¢des dentarias e anormalidades na erup¢do dentdria, mais

frequentemente atraso na erupg¢ao (Brusco et al, 2008).

Individuos com Al s3o alvos frequentes de conflito social e angustia, apresentando
niveis elevados de desconforto, disfungdo e incapacidade condi¢des vulgarmente
atribuidas a sua condi¢do oral. A relagdo do estado de Al e o modo de auto percepgao
negativa, o dominio e baixa auto-estima parece ser dependente da idade. Individuos
mais jovens com Al tendem a ter mais medo dos resultados de avaliagdo negativa,
enquanto individuos mais idosos, sem Al, tendem a ter maior medo de resultados
negativos. Além disso, individuos sem AI mostraram uma diminui¢do definitiva no
dominio e auto-estima com a idade, enquanto individuos com Al tendem a mostrar um

aumento no dominio e auto-estima com a idade (Coffield et al., 2005).

Na crianga, todas as alteracdes que surjam resultantes da Al vao afectar sériamente todo
o seu envolvimento escolar. E de importancia capital que estes jovens possam ter um
tratamento adequado o mais precocemente possivel, j4 que estd provado que sdo
individuos que apresentam uma interac¢do social mais problematica do que criangas
sem este tipo de patologia (Oliveira et al., 2006). Os pais tém um importante papel na
recuperagdo da auto-estima da crianca ao assegurar-lhe que seguindo determinado
tratamento ela poderd ter mais conforto, evitando uma abordagem muito negativa e
muitas vezes desesperada. E importantissimo tentar que os pais também percebam que a
situagdo pode ser invertida, sendo por isso fundamental cooperarem com o clinico
(Chaves et al., 2007). A partir do momento em que o Médico Dentista entra em acg¢ao,
este deve ter em atencdo todos os pormenores que envolvam a crianga, recorrendo a
todo o tipo de exames que possam conduzir a uma melhor caracterizagdo da condicio.
O clinico deve ter conhecimentos amplos na matéria e ser capaz, através de um
prognostico precoce, prever o melhor tratamento possivel para a crianca. E importante

aqui o envolvimento de todas as pessoas envolvidas fazendo com que cada uma possa
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sentir-se “responsabilizada” em cada um dos passos que devem ser seguidos,
mostrando-lhes e fazendo-os sentirem-se importantes para as melhorias que se esperam.
Parece ser fundamental causar um impacto positivo na crianga para que ela se possa
sentir motivada para o problema que ela apresenta e que poderd ser minimizado o mais

precocemente possivel (Pagador, 2006).

A Al parece exercer um forte impacto na estado psicossocial das pessoas acometidas
com esta patologia comparavel com o impacto das condigdes de saude sistémica muito
em particular nos pacientes mais jovens (Coffield et al., 2005). O tratamento dentario
para casos de Al ¢, tradicionalmente excluido por um terco dos pacientes como sendo
exclusivamente por razdes de estética. Coffield e colaboradores sugerem que, mediante
os efeitos psicossociais de impacto tdo negativo, o tratamento dentirio deva ser
medicamente considerado necessario pois sdo amplas as implicagdes a longo prazo para

a saude geral da pessoa afectada (Coffield et al., 2005).

V. Conclusao

A Al é uma alteracdo que envolve o esmalte, numa ou ambas as denti¢des, acarretando
problemas estéticos e funcionais, o que pode interferir na qualidade de vida dos
pacientes. Mesmo com todos os avangos cientificos e tecnologicos na Medicina
Dentéria, ainda ndo ¢ possivel preveni-la. Contudo, o tratamento podera ser efectivo e
eficaz, desde que o Médico Dentista realize uma anamnese e diagnodstico diferencial
adequados e o paciente ou os seus responsaveis sejam conscientes e cooperantes. Esta
anomalia de estrutura do esmalte, manifesta-se como hipoplasia e/ou hipomaturagdo
desencadeando alteracdes na cor e defeitos varidaveis que dependendo do grau de

severidade do distarbio.

As alteracdes que afectam a formagdo do esmalte podem ser de origem genética ou de
origem ambiental dado que o ameloblasto ¢ uma célula particularmente sensivel a

modificagdes do seu ambiente. Os defeitos podem afectar apenas uma pequena area de

57



Amelogénese Imperfeita: odontopediatria em foco

superficie do esmalte ou, pelo contrario, toda a espessura do mesmo. De forma
semelhante, a situacdo pode ser localizada, afectando um ou dois dentes ou
generalizada, afectando muitas pecas dentarias ou mesmo toda a denti¢do. Os defeitos

podem ser simétricos ou assimétricos.

Os disturbios do desenvolvimento do esmalte podem ser compreendidos de uma forma
mais completa apds a conclusao do desenvolvimento do esmalte que ocorre em duas
fases, a formag¢do da matriz e a sua maturacdo. Se a formacdo da matriz for afectada,
podera resultar uma hipoplasia do esmalte. Se ndo ocorrer a maturagdo ou for
incompleta, resultard uma hipocalcificagdo do esmalte. No caso de hipoplasia verifica-
se uma reducdo da espessura do esmalte. No caso da hipocalcificacdo ¢ observada uma

deficiéncia no contetido mineral do tecido.

Foram realizados grandes progressos no que respeita a definigdo do envolvimento
genético na Al. Actualmente, considera-se que a causa genética de Al esta relacionada
com mutagdes principalmente em cinco genes (AMELX, ENAM, KLK-4, MMP-20 e
DLX-3). Espera-se que, no futuro, a investigagdo permita estabelecer co-relagdes

gendtipo-fendtipo em todas as formas autossémicas de Al

A Al pode apresentar-se com formas clinicas variadas. A Al hipoplasica caracteriza-se
por esmalte fino, mas normalmente mineralizado. As formas com hipomaturagdo e
hipocalcificac¢do sdo caracterizadas por esmalte macio e insuficientemente mineralizado.
Os principais problemas clinicos da Al s3o a estética, a sensibilidade dentaria bem como
a perda de dimensao vertical de oclusdao. Os pacientes com Al sdo muito susceptiveis a
carie dentaria, inflamacdo da gengiva e mordida aberta anterior e/ou posterior. Ainda
em cavidades hipopldsicas com processos cariosos ja instalados, a evolugdo ¢ mais

rapida.
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A classificacdo desta malformacdo dentaria ndo ¢ ainda consensual. A classificacdo
mais amplamente aceite, defende que o modo de transmissdao deve ser considerado o
factor decisivo no diagnostico da Al, tendo em conta a mutagcdo genética, o resultado
bioquimico da mutagdo, o fenotipo clinico e radiografico. Esta classificagdo implica a
realizacdo de um estudo geneoldgico completo, bem como a observagao e avaliagdo dos
ascendentes e descendentes do individuo afectado, na busca de sinais caracteristicos da
malformagdo. Contudo, a determinacdo da forma de transmissdo através de arvores
geneologicas nem sempre ¢ clara e objectiva, como sdo exemplo os casos de
recessividade ou de mutacdes de novo. Num caso de Al, a biologia molecular pode
constituir um meio essencial de avaliagdo do tipo de mutagdo presente, associando-a a

uma determinada forma de transmiss@o e a um fenotipo.

O diagnostico dos diferentes tipos de defeitos de esmalte ¢ possivel a partir de uma
anamnese detalhada e do conhecimento das caracteristicas e factores etiologicos destes
defeitos/alteracdes. As condigdes ideais para realizacio do exame clinico como
iluminacdo adequada, profilaxia prévia das superficies e secagem sdo relatados como
fundamentais para o diagnéstico destas alteracdoes de esmalte e planeamento de

tratamento adequado.

O grande avango em Medicina Dentaria estética, principalmente nos adesivos dentarios,
possibilita hoje restaurar a fungdo e a estética até condi¢des clinicamente aceitaveis. O
tratamento e prognostico sdo altamente varidveis e estdo muito condicionados pelo grau
de envolvimento de esmalte. Apesar da existéncia de inumeros tratamentos - que vao
desde as coroas totais (fundidas, metalo-ceramica, total metalica), até a exodontia de
todos os dentes para confeccdo de proteses totais - o uso de adesivos e resinas
compostas para o tratamento da Al, parece ser a terapéutica mais defendida e indicada.
A utilizagdo de resina composta na restauracdo dos elementos dentarios envolvidos
apresenta-se como uma opc¢ao de tratamento facil, de menor custo e bons resultados

clinicos.
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No tratamento das anomalias que acometem o esmalte ¢ de fundamental importancia
restabelecer a harmonia estética, funcional e psicologica dos pacientes portadores destas
alteracbes o mais precocemente possivel, associando o conhecimento e técnica
profissional aos materiais dentdrios de ultima geracdo. O tratamento de um paciente
jovem com Al ¢ um desafio clinico para o Médico Dentista e pode ser atingida usando
um plano detalhado de tratamento. Deve tomar-se em consideracdo diversos factores
como por exemplo: a idade, a qualidade dos tecidos dentdrios existentes, a condi¢do
periodontal, as anomalias na polpa e na raiz, a perda de substancia do dente e o tipo de

oclusdo.

Os passos no tratamento geral de pacientes com Al sdo, seguidamente, descritos: Fase
preventiva e inicial, que se deve realizar logo que seja diagnosticada a Al: profilaxia
dentaria e instru¢des de higiene oral, bochechos de clorohexidina, aplicacao de fluor
topico, controlo da hipersensibilidade da dentina (usando agentes dessensibilizantes),
extrac¢do dos dentes com um mau progndstico. Fase restauradora: estabelecimento de
uma dimensao vertical de oclusdo favoravel, restauracdo a composito dos dentes que
apresentam perda de estrutura, planeamento de protese fixa, alongamento coronario de
acordo com o caso clinico. A motivag¢do para a higiene oral e monitorizagdo da Satude

Oral ¢ uma prioridade.

Todos os autores consultados sdo unanimes a defender a possivel gestdo bem-sucedida
da AI durante a infincia, requerendo a cooperagdo e motivagdo da crianga e dos pais,
condicdo que deve ser avaliada, antes de se formular um plano de tratamento definitivo.
Geralmente, o tratamento estende-se por muitos anos € o seu sucesso a longo prazo
depende de consultas regulares para procedimentos clinicos diversos - €, portanto,
altamente desejavel que o paciente esteja consciente do risco, mantendo as consultas de

Medicina Dentaria regulares.

Uma intervengdo consciente e cooperante permitird ao paciente o retorno a alegria de

SOTTIT.
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Anexo A

Amelogénese Imperfeita: odontopediatria em foco

Classificacao de sistemas aplicados a Al: (Crawford et al., 2007):

Weinmann et al
(1945)
Darling (1956)

Witkop (1957)

Schulze (1970)
Witkop e Rao (1971)

Dois tipos baseados s6 no fenotipo: hipoplasico e
hipocalcificado

Cinco fendtipos baseados em evidéncias clinicas,
microradiograficas e histolopatologicas:

Hipoplasico

Grupo 1: crateras generalizadas

Grupo 2: ranhuras verticais (agora considerada ligada ao
cromossoma X)

Grupo 3: hipoplasia generalizada

Hipocalcificado
Tipo 4A: esmalte mole, amarelo, castanho
Tipo 4B: marcada perda de cor e moleza do esmalte com
perda de esmalte pds-erupcao
Tipo 5: perda de cor generalizada ou localizada e esmalte
quebravel
Classificacdo baseada, principalmente, no fendtipo. Cinco
grupos:

1. Hipoplasico

2. Hipocalcificado

3. Hipomaturo

4. Hipomaturo pigmentado
5. Hipoplasia local

Tipo de hereditariedade também usado como factor na
classificagdo
Classificacao baseada no fendtipo e tipo de hereditariedade
Classificacdo baseada no fenotipo e tipo de hereditariedade.
Trés grandes grupos:

a) Hipoplasico
Hipomaturo-hipoplasico AD com taurodontismo (subdividido
em a e b, segundo o autor)
Hipoplasico mole AD com defeitos na erupcdo e reabsorcao
dos dentes
Hipoplasico rugoso AD
Hipoplasico crateriforme AD
Hipoplasico local AD
Hipoplésico rugoso dominante ligado ao cromossoma X

b) Hipocalcificado
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Winter e Brook
(1975)

Witkop e Sauk (1976)
Sundell e Koch
(1985)

Witkop (1988)

Amelogénese Imperfeita: odontopediatria em foco

Hipocalcificado AD
¢) Hipomaturo
Hipomaturo recessivo ligado ao cromossoma X
Hipomaturo pigmentado AR
Dentes em forma de capuz AD
Hipomaturo com marcas brancas
Classificacdo baseada, principalmente, no fendtipo. Quatro
grupos principais:
a) Hipoplasia
Tipo I — hipoplasia fina e mole AD com defeitos na erupcao e
reabsor¢ao de dentes
Tipo II — hipoplasia fina e rugosa AD
Tipo III — hipoplasia crateriforme aleatéria AD
Tipo IV — hipoplasia localizada AD
Tipo V — hipoplasia rugosa dominante ligada ao cromossoma
X

b) Hipocalcificado
Hipocalcificado AD

¢) Hipomaturo
Tipo I — hipomaturo recessivo ligado ao cromossoma X
Tipo II — hipomaturo pigmentado AR
Tipo III — dentes em forma de capuz

d) Hipoplasia-hipomaturo com taurodontismo
Tipo I — hipomaturo mole AD com crateras hipoplésicas
ocasionais e taurodontismo
Tipo II — hipomaturo mole AD com hipoplasia fina e
taurodontismo
Classificagdo baseada no fendtipo e tipo de hereditariedade,
semelhante a classificacdo de Witkop e Rao (1971)
Classificacdo baseada s6 no fendtipo

Quatro grupos principais baseados, principalmente, no
fenotipo, subdivididos em quinze subtipos de acordo com o
fenotipo e secundariamente com o tipo de hereditariedade
Tipo I — hipoplasico

Tipo IA — hipoplasico crateriforme AD

Tipo IB — hipoplasico local AD

Tipo IC — hipoplasico local AR

Tipo ID — hipoplasico mole AD

Tipo IE — hipoplédsico mole dominante ligado a0 cromossoma
X

Tipo IF — hipoplésico rugoso AD

Tipo IG — falta de esmalte AR

Tipo II — hipomaturo
Tipo IIA — hipomaturo pigmentado AR

Tipo IIB — hipomaturo recessivo ligado ao cromossoma X

77



Amelogénese Imperfeita: odontopediatria em foco

Tipo IIC — hipomaturo com dentes com forma de capuz ligada
ao cromossoma X
Tipo IID — hipomaturo com dentes com forma de capuz AD

Tipo III — hipocalcificado
Tipo IIIA — AD
Tipo I1IB — AR

Tipo IV — hipoplasico-hipomaturo com taurodontismo
Tipo IVA — hipoplésico-hipomaturo com taurodontismo AD
Tipo IVB — hipomaturo-hipoplasico com taurodontismo AD
Alfred e Crawford Classificagdo baseada em:
(1995) Defeito molecular (quando conhecido)
Resultado bioquimico (quando conhecido)
Tipo de hereditariedade
Fenotipo
Hart et al (2002) Classificacdo baseada em:
1.1 — Sequéncia gendémica de DNA
1.2 — Sequéncia de DNAc
1.3 — Sequéncia de aminoacidos
1.4 — Sequéncia de nucleotidos e aminoacidos
1.5 — Mutagdes AMELX descritas a data
Alfred et al (2003) Classificacdo baseada em:
Tipo de hereditariedade
Fenotipo — clinico e radiografico
Defeito molecular (quando conhecido)
Resultado bioquimico (quando conhecido)
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Anexo B

Evolucao da abordagem da Al ao longo dos anos:

Autores, ano Area Proposta terapéutica

Alexander, 1984 Prostodontia
Dentisteria
Greenfield et al., 1992
Periodontologia
Prostodontia

Seow, 1993 Prostodontia

Bouvier et al., 1996

Periodontologia
Dentisteria
Jorge et al., 1999 Dentisteria
Williams e Becker, 2000 Prostodontia

Pithan et al., 2002 Prostodontia

Waes e Stockli, 2002 Dentisteria
Melo et al., 2005 Dentisteria
Sabatini e Armstrong, Prostodontia

2009
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Coroas de ago em molares e pré-molares
Adesivos e resinas como tratamento
provisorio de dentes anteriores

Tratamento periodontal e aumento da
coroa clinica de todos os dentes com
colocacgdo de coroas totais
posteriormente

Coroas fundidas sem preparagdo prévia
dos dentes posteriores

Coroas totais de porcelana, como
restauragoes estéticas permanentes
Trés etapas de tratamento:

Tratamento de emergéncia: dos dentes
deciduos ou permanentes

Tratamento provisorio: dos dentes
permanentes ap6s erupgao de todos os
dentes definitivos excepto 3° molar;
tratamento periodontal quando
necessario

Tratamento definitivo: dos dentes
permanentes do paciente adulto
restabelecendo a estética funcional
Tratamento baseado apenas para a
recuperagao estética, nao € possivel
desenvolver um tratamento preventivo
em doentes portadores de Al
Utilizagao de restauragdes de porcelana,
inlays e combinagdo de metais nobres
para tratamento de manifestacdes graves
de Al, necessario plano de tratamento
meticuloso

Reabilitagdo oral com coroas totais,
devido ao comprometimento estético
Tratamento inicial: programa de
prevengao

Tratamento provisorio: restauragoes
provisorias

Tratamento definitivo: realizado apds o
término do crescimento

Restauracdes adesivas de resina
composta para casos de Al hipoplasica
Cimentos de IV para formas hipoplasicas
e hipocalcificadas de Al

Coroas totais metalo-ceramicas

Coroas adesivas de ceramica
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