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RESUMO

O esmalte dental é o tecido mais mineralizado do corpo humano. As células responsaveis por
sua formacgdo sé@o os ameloblastos, os quais passam por duas fases de um processo de
formacdo denominado amelogénese. A falha no desenvolvimento de alguma das fases desse
processo pode acarretar na ma formacdo do esmalte, que é denominada amelogénese
imperfeita. A amelogénese imperfeita € uma anomalia genética que acomete a denticédo
decidua e permanente. Sua transmissdo pode ser autossémica dominante, autossdmica
recessiva ou ligada ao cromossomo X. O esmalte pode se apresentar como hipoplasico,
hipomaturado, hipocalcificado ou hipoplasico-hipomaturado por taurodontismo. O objetivo
deste trabalho foi realizar uma revisdo de literatura sobre a amelogénese imperfeita. Foi
realizado um levantamento bibliografico nas bases de dados PubMed (www.pubmed.com) e
Google académico (https://scholar.google.com.br/), no periodo de 2007 até 2018, utilizando
as seguintes palavras-chave: Amelogenesis imperfecta, amelogenesis imperfecta and
therapeutic strategy, amelogenesis imperfecta and paediatric dentistry, amelogenesis
imperfecta and oral rehabilitation, and amelogenesis imperfecta and etiology. Foram
escolhidos os artigos que apresentaram melhor relevancia ao tema a ser estudado. Por meio
dessa revisdo pode-se concluir que a amelogénese imperfeita € uma anomalia que afeta o
esmalte dental, de origem hereditaria e ndo relacionada a fatores sistémicos, quanto mais
precocemente for diagnosticada melhor para o paciente e, para estabelecer o tratamento
correto € preciso que o cirurgido dentista tenha conhecimento dos seus tipos e carateristicas
clinicas, sempre associar o exame clinico ao radiografico e dar preferéncia aos tratamentos

mais conservadores.

Palavras-chave: Amelogénese imperfeita; Formacao do esmalte dental.



ABSTRACT

Dental enamel is the most mineralized tissue in the human body. The cells responsible for its
formation are the ameloblasts, which go through for two phases of a formation process called
amelogenesis. Failure in the development of some phases of this process can lead to
malformation enamel, which is denominated imperfecta amelogenesis. The imperfecta
amelogenesis is a genetic anomaly that affects the deciduous and permanent dentition. Its
transmission may be autosomal dominant, autosomal recessive or linked to the X
chromosome. The enamel may be as hypoplastic, hypomaturated, hypocalcified or
hypoplastic-hypomaturado by taurodontismo. The objective of this work was to perform a
literature review on imperfecta amelogenesis. A bibliographic survey was carried out in the
PubMed (www.pubmed.com) and Google academic (https://scholar.google.com.br/) databases
from 2007 to 2018 using the following keywords: Amelogenesis imperfecta, amelogenesis
imperfecta and therapeutic strategy, amelogenesis imperfecta and paediatric dentistry,
amelogenesis imperfecta and oral rehabilitation, and amelogenesis imperfecta and etiology.
The articles that presented the most relevance to the topic to be studied were chosen. Through
this review it can be concluded that imperfecta amelogenesis is an anomaly that affects dental
enamel, of hereditary origin and unrelated to systemic factors, the earlier it is better diagnosed
for the patient and, to establish the correct treatment requires the dentist to be aware of its
types and clinical characteristics, always associating the clinical examination with the
radiographic and giving preference to the most conservative treatments.

Keywords: Amelogenesis imperfecta; Dental enamel formation.
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1 INTRODUCAO

O esmalte dental € o tecido mais mineralizado do corpo humano, composto por 96%
de minerais, 4% de material organico e agua. (NANCI, 2008) O processo de formacgdo do
esmalte € denominado amelogénese, no qual os ameloblastos, que sdo as células responsaveis
por essa formacdo, passam por duas fases: secrecdo e maturacdo. (NISHIO, 2008; SILVA et
al., 2017)

A amelogénese imperfeita (Al) é uma anomalia que causa alteracdes na estrutura do
esmalte dental, de carater hereditario e ndo relacionada a alteracGes sistémicas. Acomete a
denticdo decidua e permanente, na sua totalidade ou quase totalidade, pode se apresentar
isoladamente ou associada a outras anomalias. (MORGADO; AZUL, 2009; COUTO et al.,
2012)

As alteracOes presentes no esmalte sdo relacionadas a mutacdes nos genes envolvidos
no processo de formacdo e maturagdo da matriz do esmalte dental, a transmissdo pode ser
autossdmica dominante, autossémica recessiva ou ligada ao cromossomo X. Essas alteracoes
podem ser desde deficiéncia na formacdo do esmalte até defeitos no contetdo mineral e
proteico. (COUTO et al., 2012; FIGUEIREDO et al., 2016)

Algumas classificacdes sdo mais empregadas na literatura, havendo subdivisdes de
acordo com o defeito no processo de formacdo e maturacdo na estrutura da matriz dental. O
6rgdo que classifica as doencas, o CID (Classificacdo Internacional de Doengas), contém
apenas um codigo para essa anomalia, ndo havendo subdivisdo. (CRAWFORT et al., 2007)

A prevaléncia dessa anomalia é de 1 em cada 14.000 individuos, podendo o esmalte se
apresentar como hipoplasico, hipomaturado, hipocalcificado ou hipoplasico-hipomaturado por
taurodontismo. Os principais problemas que um paciente com amelogénese imperfeita pode
apresentar sao sensibilidade dentaria, perda da dimensé&o vertical e comprometimento estético.
(MORGADO; AZUL, 2009; COUTO et al., 2012)

Os aspectos clinicos e radiograficos formam uma etapa importante na hora de se fazer
o diagnostico de amelogénese imperfeita, as caracteristicas clinicas é o que ira determinar a
classificacdo e possiveis formas de tratamento. Como é denominada uma anomalia genética,
se faz necessario uma anamnese bastante detalhada sobre o historico familiar. Exames
laboratoriais existem para certificacdo do diagndstico, porém s sdo utilizados em pesquisas
cientificas. (CRAWFORT et al., 2007; AZEVEDO et al., 2013)
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E importante que o cirurgido-dentista tenha conhecimento a respeito dessa anomalia,
para que o diagnoéstico e, consequentemente, o plano de tratamento sejam estabelecidos de
forma adequada para cada caso. Sendo assim, o objetivo do presente trabalho é realizar uma

revisao da literatura a respeito da amelogénese imperfeita.
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2 OBJETIVO

Objetiva-se realizar uma revisdo de literatura sobre a amelogénese imperfeita, abordando suas

causas, caracteristicas clinicas e possiveis formas de tratamento.
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3 JUSTIFICATIVA

A amelogénese imperfeita (Al) é uma anomalia hereditdria que possui diferentes
caracteristicas clinicas dependendo do seu tipo, sendo assim é necessario que o cirurgido
dentista conheca e saiba identificar as caracteristicas clinicas e radiograficas do esmalte dental
de um paciente com Al e quais tipos de tratamentos sdo possiveis de se realizar em cada um

dos casos.
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4 METODOLOGIA

Foi realizado um levantamento bibliogréfico nas bases de dados PubMed (www.pubmed.com)
e Google académico (https://scholar.google.com.br/), no periodo de 2007 até 2018. Foram
utilizadas as seguintes palavras-chave: Amelogenesis imperfecta, amelogenesis imperfecta,
and therapeutic strategy, amelogenesis imperfecta and paediatric dentistry, amelogenesis
imperfecta and oral rehabilitation, and amelogenesis imperfecta and etiology. Foram
escolhidos os artigos que apresentaram melhor relevancia ao tema a ser estudado.
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5 REVISAO DE LITERATURA

O esmalte dental é produzido pelo 6rgdo dental através dos odontoblastos, os quais
anteriormente faziam parte do epitélio interno, geram uma estrutura que posteriormente,
através da cristalizacdo de sais minerais resultam um tecido adamantino. Nesse processo de
formacéo, denominado amelogénese, os odontoblastos passam basicamente por duas fases de
diferenciacdo que sdo denominadas de secre¢do e maturacdo. (NISHIO, 2008; SILVA et al.,
2017)

Durante o0 estagio de secrecdo, os ameloblastos sintetizam e secretam proteinas da
matriz do esmalte, tais como amelogenina, ameloblastina e enamelina; e da enzima
enamelisina. N&o se sabe 0 mecanismo de como cada uma dessas proteinas exerce a sua
funcdo e influencia no processo de mineralizacdo do esmalte. A deficiéncia de uma dessas
proteinas e/ou enzimas pode levar & ma formacdo do esmalte de diversas magnitudes de
severidade. (NISHIO, 2008)

A amelogénese imperfeita (Al) € uma anomalia de origem genética, caracterizada pela
mé formacdo do esmalte dental, resultado da deficiéncia de alguma proteina responsavel pela
formacdo da matriz do esmalte. Para determinar a Al deve ser feita uma anamnese detalhada,
contendo o histérico familiar para estabelecer uma heranca genética excluindo os fatores
extrinsecos ambientais. (CRAWFORT et al., 2007)

A Al afeta a aparéncia clinica, morfoldgica e bioquimica do esmalte, raramente ocorre
de forma isolada, geralmente afeta todos os dentes podendo ocorrer na denticdo decidua e
permanente. As estruturas dos dentes acometidos pela a Al sdo mais frageis estando mais
propensas a trincas, fraturas e desintegracdo tanto pré-eruptiva quanto pos-eruptiva, afetando
diretamente na estética e na funcdo dos dentes, tornando-se necessario o tratamento
preventivo e efetivo destes pacientes. (CRAWFORT et al., 2007)

A classificacdo mais amplamente conhecida e aceita dessa anomalia esta de acordo
com o0s varios estagios de desenvolvimento do esmalte, e divide a Al em 4 tipos maiores e 15
subtipos, baseados primeiramente na variedade de fenétipos e secundariamente no modo de
transmissdo. A forma de heranga mais comum é a autossdmica e é causada por mutacfes no
gene amelogenina (AMELX). (COUTO et al., 2012; AZEVEDO et al., 2013)
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Tabela 1: Classificacdo da amelogénese imperfeita

TIPO PADRAO CARACTERISTICAS ESPECIF. HERANCA

1A Hipopléasico Depressdo generalizada Autossdmica dominante
IB Hipopléasico Depressdo localizada Autossdmica dominante
IC Hipopléasico Depressao localizada Autossdmica recessiva
ID Hipopléasico Leve difusdo Autossdmica dominante
IE Hipopléasico Leve difusdo Dominante ligada ao X
IF Hipopléasico Difusdo aspera Autossdmica dominante
IG Hipoplasico Agenesia do esmalte Autossdmica recessiva
A Hipomaturado Difusa pigmentada Autossdmica recessiva
1B Hipomaturado Difusa Recessiva ligada ao X
lc Hipomaturado Coberta de neve Ligada ao X

11D Hipomaturado Coberta de neve Autossdmica dominante?
A Hipocalcificado Difusa Autossdmica dominante
1B Hipocalcificado Difusa Autossdmica recessiva
IVA Hipomaturado-hipoplasico Presenca de taurodontia Autossdmica dominante
VB Hipoplasico-Hipomaturado Presenga de taurodontia Autossdmica dominante

Fonte: COUTO et al., 2012.

No padrdo hipopldsico ha uma deposi¢do inadequada de matriz do esmalte,
clinicamente as lesdes podem aparecer puntiformes ou dispersas através da superficie do
esmalte. No hipomaturado ha defeitos na deposicdo final dos cristais e na maturacdo do
esmalte, resultando em um esmalte com coloragdo variando de branco-opaca a amarelo-
marrom. No hipocalcificado, o esmalte é formado por uma matriz normal, mas
insuficientemente mineralizada, caracteriza-se como dentes severamente desgastados, muito

sensiveis e possuem uma coloracdo marrom escuro. (PINHEIRO et al., 2010)

Eventualmente, associada a essas alteracbes podem estar algumas anomalias como
calcificacao pulpar, taurodontismo e ma-formacao radicular, falha na erupcéo e impactacgéo de
dentes permanentes ou agenesia, reabsor¢édo radicular e coronaria e mordida aberta anterior e
posterior. Independente do tipo, a sintomatologia é comum a todos, sdo elas: sensibilidade

dentaria, estética deficiente e dimensdo vertical diminuida. (AZEVEDO et al., 2013)

O autor Czlusniak; Ribas 2004 afirma que, quando a mineralizagdo do esmalte estiver
muito afetada, radiograficamente este pode apresentar a mesma densidade radiografica da
dentina, tornando-se dificil a diferenciacdo entre os mesmos. Para Souza et al. 2009 o esmalte
quando presente aparecera como uma mancha muito delgada sobre as superficies oclusais ou
interproximais. (CASTAGNOLI; KOUBIK, 2012)
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Figura 1 — Aspecto clinico dos dentes com amelogén

ese imperfeita hipoplasica.
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6 DISCUSSAO

As causas da amelogénese imperfeita sdo de origem genética podendo demostrar
padrbes diversos variando de individuo para individuo, sendo alguns casos mais brandos que
apresentam apenas porosidades no esmalte e manchas com pouca pigmentacdo nao
comprometendo muita a estética, e em outros casos pode se mostrar mais severa com perda
acentuada de estrutura dental com trincas, fraturas, alteracbes na espessura e na cor do
elemento, o que afeta diretamente a forma do esmalte dental comprometendo a funcéo
mastigatoria e a estética, além da hipersensibilidade. (LUNDGREN et al,.2016)

Em alguns pacientes portadores de Al sdo notaveis os efeitos psicolégicos devido a
aparéncia “feia” dos dentes, 0 que demonstra uma necessidade de um acompanhamento com o
profissional psicologo, pois a baixa autoestima pode interferir no tratamento odontolégico.
Em estudos os pais relataram ter dificuldade em aplicar solugdes diérias ao paciente,
demonstrando que ndo recebem suporte psicolégico e nem orientacbes do profissional.
(SNELLER et al., 2014)

Em pacientes jovens, a finalidade do tratamento é manter a maxima quantidade de
estrutura dentaria possivel até que estes alcancem uma idade que possibilite a realizacdo de
técnicas restauradoras avancadas para reabilitacdo dos elementos dentarios. Nesses pacientes
é importante o uso de fldor tépico, fazer um controle da dieta alimentar para prevenir a cérie e
orientar quanto aos cuidados de higiene bucal, devido a presenca de um esmalte rugoso que
leva a uma retencdo maior de placa. (FIGUEIREDO et al., 2016)

No paciente infantil, o tratamento restaurador envolve etapas de acordo com o estagio
de erupgdo dos dentes, podendo inicialmente ser realizadas restauragdes provisorias com
cimento de ionémero de vidro, depois resina composta e se, necessario, quando a coroa
anatdmica estiver totalmente formada, facetas ou coroas de porcelana. A opc¢do de métodos
mais simples na fase de denticdo mista, deixando os tratamentos mais invasivos para a fase
adulta, tem se mostrado benéfica para os pacientes. O diagnéstico deve ser precoce para que 0
tratamento provisorio seja executado e possa prevenir o desgaste dos dentes, evitando assim, a
perda da dimensédo vertical. (AZEVEDO et al., 2013)

A literatura apresenta diversos casos clinicos de reabilitagbes em pacientes com
amelogénese imperfeita. O quadro abaixo sintetiza alguns tratamentos realizados pelos

autores com base na idade, tipo da Al e a queixa principal do paciente.



Tabela 2: Casos de reabilitagdo de amelogénese imperfeita
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Autor Idade Tipo Queixas Tratamento
Sensibilidade, insatisfacdo ~ Exodontia e multiplas proteses
Robinson & 19 Hipoplasica com tamanho, forma e brilho metaloceramicas fixas de 3
Haubenreich dos dentes e dificuldade elementos, na regido anterior e
mastigatéria posterior
Siadat et al. 18 Hipoplésica Estética Coras de ceramica
Sensibilidade, insatisfagdo ~ Multiplas proteses fixas parciais
Sholapurkar 31 Hipocalcificada com tamanho, forma e brilho metaloceramicas na regiao
etal. deseus dentes e dificuldade  anterior e posterior
mastigatéria
Cirurgia de aumento de coroa
Turkidn 16 Hipomaturada Aparéncia, vida social clinica (segundos molares), onlay
afetada e hipersensibilidade  de resina composta (posteriores) e
restauragdes diretas de resina
(anteriores)
Cirurgia de aumento de coroa
Sadighour et 19 Hipoplasica Estética e dificuldade clinica, exodontia do 14, terapia
al. mastigatéria endoddntica, facetas de porcelana
nos anteriores, coroas metalicas
(segundos e terceiros molares) e
coroas metalocerdmicas unitarias.
Gengivoplastia, coroas de ago
Pires dos 8 Hipoplésica Coloracao amarelada dos (primeiros molares permanentes),
Santos et al. dentes, vida social afetada  facetas de resina composta
(incisivos)
Restaurac@es de iondmero de
Sabatini & 14 Hipoplasica Sensibilidade, vidro nos dentes parcialmente
Guzmaén- comprometimento da fungdo erupcionados, coroas de aco e
Armstrong mastigatdria e aparéncia restauracdes de resina composta

direta (tratamento transitério)

Fonte: AZEVEDO et al., 2013.

Podemos observar também na literatura, alguns casos mais recentes de reabilitacGes

mais conservadoras no tratamento dos dentes com amelogénese imperfeita, 0 que proporciona

uma conservacgao maior das estruturas dentéarias.

Em um relato de um caso clinico, Lima et al. 2015 optaram pela realizacdo da

microabrasdo e por restauracdes de resina composta para a reabilitacdo dos dentes de um

paciente de 18 anos de idade. De acordo com os autores, a microabrasdo foi realizada nas

areas onde houve menor comprometimento estético, e as restauragcbes de resina foram

realizadas onde o comprometimento do esmalte foi mais severo. Somado a isso, a paciente

necessitava de um tratamento de curto prazo, o que ajudou a justificar a escolha daquelas

técnicas.
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Em outro relato de um caso clinico, Bolino et al. 2015 optaram pela realizagdo de
restauracdes diretas em resina composta e ulectomias para tentativa de irrupcdo espontanea e
posterior confeccdo de coroas totais para reabilitacdo dos dentes de um paciente de 15 anos de
idade. De acordo com os autores, as restauracfes foram realizadas onde havia um grande
comprometimento estético e presenca de sensibilidade, e as ulectomias foram realizadas para
possibilitar a posterior confeccdo de coroas totais e devolucdo da dimensdo vertical ao

paciente.

Em um relato de um caso clinico, Cocco et al. 2017 optaram pela realizacdo de uma
restauracdo adesiva com resina composta para reabilitacdo de um paciente de 15 anos de
idade. De acordo com os autores, as restauracdes adesivas foram realizadas onde havia grande
perda de estrutura dental e estética e oclusdo comprometidas, possibilitando uma técnica

conservadora que preservasse o remanescente dental.
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5 CONCLUSAO

De acordo com a revisao de literatura realizada, pode-se concluir que:

1) A amelogénese imperfeita € uma anomalia que afeta o esmalte dental, de origem
hereditéria e ndo relacionada a fatores sistémicos;

2) Quanto mais precocemente se diagnosticar a Al melhor para o paciente;

3) Estabelecer o diagndstico e tracar o tratamento correto ndo é uma tarefa facil para o
cirurgido dentista, entdo € necessario que o mesmo saiba diagnosticar corretamente essa
anomalia, tenha conhecimento dos seus tipos e carateristicas clinicas de cada um;

4) E importante, como em todo diagndstico, sempre associar o exame clinico ao radiografico
e ficar atento a queixa principal do paciente. Dessa forma, o profissional consegue propor um
tratamento satisfatorio para 0 mesmo.

5) Tratamentos mais conservadores é a melhor opcao de escolha nos casos de Al;
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