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RESUMO

Objectivo: Verificar a prevaléncia de Amelogénese e Dentinogénese imperfeita nos
doentes observados pela primeira vez na consulta de Odontopediatria no decurso dos
dois ultimos aos letivos (2015-2017) e registar quais sdo os dentes mais afetados por

estas alteragoes.

Métodos: Foi avaliada a parte da Historia Clinica relativa a observagao intra-oral de 100
precessos: idade, sexo, denticdo, arcada dentdria afetada, dente afetado, tipo de

alteracdo: amelogénese imperfeita, dentinogénese imperfeita, ambas.

Resultados : Observou-se 14% de pacientes com amelogénese imperfeita, 3% com a
combinacdo das duas alteracdes (AI+DI) e 0% de dentinogénese imperfeita. Os dentes
mais afetados foram os segundos molares superiores com um percentagem de 13% e
12%, respectivamente. Esta andlise estatistica revelou também, uma propor¢cdo mais
elevada das alteracdes em denticdao decida. Quanto a relagao das alteragdes com o sexo,
idade, indice de CPO, e distribuicdo por quadrantes, ndo mostraram diferencas

estatisticamente significativas (p >0.05).

Conclusdo : Em face dos resultados obtidos que estdo de acordo com diversos autores
mundiais podendo afirmar que devido a reduzida prevaléncia de Al, DI e associacdo de
ambas, confirmam-se os objetivos por nés definidos e consideramos valida a nossa

hipotese nula.

Palavras-chave : populacdo pediatrica, amelogénese imperfeita, dentinogénese

imperfeita, prevaléncia






ABSTRACT

Objective: To verify the prevalence of Imperfect Amelogenesis and imperfect
Dentinogenesis in the patients observed for the first time in the Pediatric Dentistry
consultation during the last two years (2015-2017) and to note which teeth are most

affected by these defects.

Methods: The part of the Clinical History related to the intra-oral observation of 100
patients: age, sex, dentition, affected dental arch, affected tooth, type of defects:

imperfect amelogenesis, imperfect dentinogenesis, both were evaluated.

Results: 14% of patients with imperfect amelogenesis, 3% with a combination of the
two alterations (Al + DI) and 0% of imperfect dentinogenesis were observed. The teeth
most affected were maxillary second molars with a percentage of 13% and 12%,
respectively. This statistical analysis also revealed a higher proportion of defects in
primary dentition. As for the relationships of changes with sexe, age, CPO index, and
distribution by quadrants, they did not show statistically significant differences (p>
0.05).

Conclusion: In view of the results obtained that are in agreement with several world
authors, it is possible to affirm that due to the low prevalence of Al, ID and association
of both, the objectives defined by us are confirmed and we consider our null hypothesis

valid.

Key words: Pediatric population, Imperfect amelogenesis, Imperfect dentinogenesis,

Prevalence
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Introdugdo

I. Introducao

A Dentinogénese Imperfeita (DI) e Amelogénese Imperfeita (Al) sdo os termos
utilizados para designar duas formas distintas de anomalias dos tecidos dentarios.
Ambas sao consideradas doengas hereditarias (autossomicas dominantes) que afetam a
estrutura, a sensibilidade e a aparéncia clinica dos dentes de forma heterogénea, o que
dificulta o estabelecimento do seu diagnostico, podendo comprometer quer a denti¢ao
decidua quer a denti¢ao permanente (Gadhia et al, 2012; La Dure-Molla et al, 2014).

A severidade pode variar desde uma lesdo puntiforme e localizada até ao atingimento
total da coroa dentaria (Barron et al, 2008; Gadhia et al, 2012). Ambas as patologias se
caraterizam pela fragilidade dos tecidos dentirios e podem comprometer
consideravelmente a funcdo e a estética das pecas dentarias. O diagnostico precoce ¢
particularmente importante, pois permite o despiste de outro sindrome que possa estar
associado a estas anomalias (Gadhia et al, 2012). O tratamento destes individuos ¢
complexo, isto porque a patologia tem inicio na denticdo decidua e € necessario adequar
as abordagens terapéuticas a medida que a denticdo se vai desenvolvendo. A chave para
o sucesso terapéutico aquando do acompanhamento de individuos atingidos por estas
patologias, passa pelo diagndstico precoce e o estabelecimento de um plano de
tratamento multidisciplinar (Gadhia et al, 2012).

Estes defeitos dos tecidos dentdrios ndo foram alvo de muitos estudos epidemiologicos.
Segundo os critérios de diagndstico e em funcdo das populacdes estudadas, observou-se
uma prevaléncia de amelogénese imperfeita relativamente baixa, que varia entre 1/700 a
1/14000 na literatura publicada (Gadhia et al, 2012). Segundo La Dure-Molla et al,
(2014) relativamente a dentinogénese imperfeita, os Unicos dados epidemioldgicos
validos foram publicados em 1975, por Wiktop. Este descreve uma incidéncia de

dentinogénese imperfeita entre 1/6000 e 1/8000 nos Estados Unidos.

1 Desenvolvimento do orgao dentario
A odontogénese consiste na formacdo do gérmen dentdrio, tendo inicio durante os

primeiros estadios do desenvolvimento craniofacial entre a sexta e a sétima semana de

gestagdo. De seguida as células das cristas neurais migram e posteriormente ocorre a

11
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formagdo das arcadas maxilar e mandibular, sendo este processo regulado por uma
interacao epitélio-mesenquimatosa (Golderbg, 1989; Thesleff, 2003). A odontogénese
inicia-se com o desenvolvimento dos dentes deciduos, continua nos definitivos e so
termina por volta 18-25 anos de idade, quando termina a maturacdo de todas as pecas
dentarias definitivas, existindo uma fase em que a odontogénese da denticao decidua e
permanente coexistem (Piette et al, 2001). Este processo implica locais especificos do
epitélio oral e do mesenquima subjacente, subdividindo-se em vérias etapas: Lamina,

Botao, Capuz e Campanula (Figura 1).

Figura 1 - Desenvolvimento do orgdo dentario A) Botdo, B) Capuz, C) Campanula, D), E) Amelogénese ¢

dentinogénese, F) Formacao da coroa, G) Risogénese e erupcao, H) Dente em funcdo (Avery et al, 2005).

1.1 Etapas do desenvolvimento dentario

1.1.1 Fasel - Lamina

A partir do 37° dia do desenvolvimento dentario, forma-se uma banda continua de
epitélio espesso, em forma de ferradura na mandibula e na maxila, sendo esta
denominada banda epitelial, que se subdivide numa lamina dentéria e noutra vestibular,
que ird formar o futuro vestibulo. A chave da iniciacdo do desenvolvimento dentario,
consiste na formagdo de um espessamento local no interior desta banda epitelial

primaria, tendo identificado mais de 90 génes envolvidos, no epitélio oral, dentério, € no

12
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mesenquima dentério, durante o inicio do desenvolvimento dentdrio (Nanci, 2013)

(Figura 2).

Differentiation

Initiation Morphogenesis and mineralization
SRS R — S N
[ S— { \ Secondary T
Oral epn:;'h:m | Dental placode | Enamel knot ] | enamel knots |
EQE | P21 BmP p21  BMP | I o1 BMP
Pitx2 SHH ‘ Msx2 FGF Msx2 FGF Msxe FGF
’ WNT Lefl SHH Left SHH ] Left. SHH |
| wdadgl| J Edar WNT Edar WNT { © WNT f
P ~SRES S | L
Dental lamina Bud Cap Bell Late bell
- = > - - - > ==
Oral epithelium Epithelial
band Dental
Ectomesenchyme placode
Ectomesenchyme
Dental lamina Dental Dental
Ectomesenchyme | follicle papilla
Secondary
enamel knots Demm Enamel
Pulp
Lhx6, Lhx7, Barx, f I Lhw6, L7, Barct, g | [ L6 L Ban, g0
Msx, Msx2, Dix1, ~ BMP r | Msx, Msx2, Dix1, FGF Msx, Msx2, Dix1, FGF
Dix2, Pax9, Glit, ACTIVIN | Dix2, Pax9, Glit, WNT Dix2, Pax9, Glit, WNT
Gliz, Gli3 ‘ Gli2, Gli3, Lef1, Runx2 [ Gli2, Gli3, Lef1, Runx2
| Dental papilla
Ectomesenchyme ‘r { Condensed ectomesenchyme ectomesenchyme

Figura 2 - Genes envolvidos no desenvolvimento dentario (Nanci, 2013).

1.1.2 Fase 2 — Botao

Esta segunda fase consiste na incursdao epitelial do ectomesenquima maxilar e

mandibular, ocorrendo simultaneamente uma condensacdo do mesmo. A partir das

placas mesenquimatosas, ocorre a individualizagdo de 10 botdes em cada arcada que

vao corresponder aos esbogos epiteliais de cada dente (Goldberg, 1989; Nanci, 2013).

1.1.3 Fase 3 — Capuz

Nesta etapa ja ¢ possivel identificar os elementos constituintes do dente, juntamente

com os seus tecidos de suporte dando-se inicio a morfogénese: orgdo de esmalte, papila

dentaria (origina a polpa), foliculo ou saco dentdrio (origina os tecidos de suporte)

formando-se assim o gérmen dentario (Nanci, 2013).
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1.1.4 Fase 4 — Campanula

Nesta fase ocorre a morfodiferenciagdo e histodiferenciacdo, onde os odontoblastos e
ameloblastos (células responsaveis pela produgdo do tecido duro do dente) adquirem os
seus diversos fenotipos. As células epiteliais diferenciam-se para formar quatro camadas
celulares distintas (Figura 3):

- O epitélio adamantino externo: na periferia do orgdo de esmalte podemos observar
células com um formato cubdide a separar do saco folicular. Estas células t€ém como
fungdo: permitir a entrada dos precursores provenientes dos capilares que rodeiam o
orgdo de esmalte (Berkovitz et al, 2009; Nanci, 2013).

- O epitélio adamantino interno: células que rodeiam a linha dentaria e repousam sobre
a lamina basal. A diferenciacao deste epitélio ¢ feita sob a influéncia dos ameloblastos,
células que fazem a secre¢ao da matriz do esmalte (Avery et al, 2005; Berkovitz et al,
2009; Nanci, 2013).

- O estrato intermédio: entre o epitélio adamantino interno e o reticulo estrelado,
existem as células que fornecem o glicogénio, indispensavel na formacao de energia,
permitindo as transferéncias no orgao de esmalte (Berkovitz et al, 2009; Nanci, 2013).
- Reticulo estrelado: o centro do orgdo de esmalte, permite a difusdo dos precursores e
dos nutrientes, formando também uma barreira protetora contra agressdes exteriores

(Nanci, 2013 ; Avery et al, 2005 ; Berkovitz et al, 2009).

. | Dental
".{ lamina

A4 Permanent

Outer enamel
5 tooth bud

epithelium

Enamel

cord

Inner enamel |
epithelium *

J Dental
papilla

Figura 3 - Estadio campanula do desenvolvimento dentario (Nanci, 2013).
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No que respeita a formacgao da denticdo permanente, também deriva da 1amina dentaria.
O gérmen dentario permanente ¢ o resultado da atividade da ldmina dentdria na sua
extremidade mais profunda, embora para os terceiros molares definitivos seja diferente
porque ndo tém antecessor € desenvolvem-se a posteriori (Nanci, 2013).

Concluindo, as coroas dos dentes deciduos e permanentes sdo formadas a partir da
mesma base, apesar de em tempo diferente: para a denticdo decidua, a partir das 6, 8
semanas do desenvolvimento embrionario, e, para a denti¢ao definitiva, entre as 20

semanas in utero at¢ aos S5 anos para os terceiros molares (Nanci, 2013).

1.2 Dentinogénese

A dentinogénese consiste na formacao da dentina pelos odontoblastos que tém origem
na diferenciacdo das células ectomesenquimatosas da papila dentaria (Nanci, 2013). A
dentinogénese ¢ um processo continuo e ritmico, altamente regulado e controlado,
marcado por fases de crescimento intenso da matriz e fases de atividade mais reduzida.
Numerosas interagdes epitélio-mesenquimatosas complexas regem a dentinogénese,
sendo esta representada pela sintese odontoblastica de uma matriz extracelular que
posteriormente serd mineralizada (Piette et al, 2001; Barron et al, 2008; Linde et al,

1993).

“A diferenciagdo dos odontoblastos provenientes da papila dentaria, num
desenvolvimento normal, estd sujeita a expressdo das moléculas de sinalizagdo e

fatores de crescimento, nas células do epitélio adamantino interno” (Nanci, 2013).

De facto, a acdo do epitélio adamantino interno ¢ mediada pela ldmina basal, que se
situa na interface epitélio-ectomesenquimatosa. O inicio do desenvolvimento dentario
esta marcado pela diferenciacdo das células ectomesenquimais, e pela disposicdo em
palicada destas ultimas, na periferia da papila, junto da futura camada de pré-
ameloblastos.

Esta diferenciagdo permite uma evolucdo das células em pré-odontoblastos
caracterizada principalmente por um incremento do numero de organitos de sintese,
uma polarizagdo, ¢ uma evolucdo em odontoblastos secretores de proteinas (Goldberg,

1989; Katchburian et al, 2004; Nanci, 2013). Os odontoblastos secretores sao
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caracterizados por duas porgdes:

- Um corpo celular constituido pelos organitos de sintese, necessarios para a produgao
das proteinas da matriz dentinaria.

- Um prolongamento odontoblastico, em dire¢do coronaria, cujo tronco principal que
apresenta finas ramificacoes laterais, que contém vesiculas de exocitose e endocitose
bem como um citoesqueleto muito desenvolvido (Linde et al, 1993).

ApoOs a sua diferenciacdo, o odontoblasto inicia a formacdo da matriz organica,
principalmente com as fibrinas de colagénio que se dispdoem perpendicularmente a
lamina basal, e vesiculas da matriz (Katchburian et al, 2004).

O colagénio do tipo III e as fibras de Korff, associadas a fibronectina dao origem ao
colagénio de tipo I, surgindo a camada de pré-dentina. A pré-dentina constitui o estrato
de matriz dentindria ndo mineralizado, que permanece ao longo da vida, estando
limitada ao nivel apical pelo corpo celular do odontoblasto e a nivel distal pela fonte de

mineralizagdo (Linde et al, 1993; Nanci, 2013).

A matriz dentindria € constituida por 90% de colagénio de tipo I e os restantes 10% por
proteinas nao colagénicas PNC (proteinas, fosfoproteinas, proteoglicanos, fatores de
crescimento proteinas do esmalte, fosfatases, como a fosfatase alcalina, e protéases
como a metaloproteinase da matriz com o seu inibidor MMP’s TIMPs) e lipidos.

A DSPP ¢ a proteina mais importante das proteinas ndo colagénicas, sendo esta clivada
para formar 3 proteinas: a sialoproteina dentinaria (DSP), a glicoproteina dentinaria,
(DGP) e fosfoproteina dentinaria (DPP), consistindo o seu papel em converter a pré-
dentina em dentina mineralizada. A DPP liga-se a fibrilhas de colagénio no local de
nucleacdo e na presenga de calcio e fosfato, inicia a formacao da hidroxiapatite em
concentragdes varidveis, adaptando a mineralizacdo consoante a sua necessidade
(Nanci, 2013; La Dure-Molla et al, 2014).

A primeira fase da mineralizagdo do resto da dentina, ocorre quando as vesiculas da
matriz surgem. Estas ultimas sdo produzidas pelos odontoblastos e t€ém lugar entre as
fibras de colagénio. De facto, as fibras de colagénio formam uma estrutura
tridimensional, com orificios de nucleagdo, no interior dos quais a fase mineral da
dentina se-deposita. A formacdo dos cristais de hidroxiapatite na rede de colagénio
surge ao nivel da dentina na fase de mineralizagao, progredindo 4 a 20 micrémetros por

dia (Barron et al, 2008; Nanci, 2013).
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1.2.1 Dentina

A dentina ¢ um tecido conjuntivo ndo vascularizado, mineralizado, de origem
mesodérmica, que ocupa a maior parte coronal do dente. E o tecido duro do complexo
dentino-pulpar, caraterizada pelos varios tibulos que atravessam a sua espessura e
contém a extensao citoplasmica dos odontoblastos (Goldberg et al, 2011 ; Nanci, 2013).
Os varios tabulos, ou canaliculos dentinarios, tém uma densidade que pode variar, entre
as diferentes camadas de dentina de 55 000/mm” nas camadas mais internas, perto da
polpa, até 15 000 tubulos /mm? nas camadas externas. Os corpos odontoblasticos sdo
alinhados ao longo da parte mais interna da dentina, contra a camada de pré-dentina.
A sua composicao ¢ representada por 70% de matéria inorganica (hidroxiapatite), 20%
de matéria organica e 10 % de agua (Linde et al, 1993; Nanci, 2013).

A dentina ¢ uma estrutura complexa, que compreende varios tipos morfologicos
distintos:

A dentina primdria, que representa a maior parte da dentina, esta sintetizada pelos
odontoblastos polarizados, antes da entrada em funcdo do dente e antes da formagao
radicular. Define-se como a dentina circumpulpar, com uma camada mais interna, o
manto de dentina, que difere do resto da dentina primaria por ndo estar mineralizada
(Linde et al, 1993 ; Nanci, 2013).

A dentina secundaria, forma-se apenas apds a formagdo radicular, ¢ produzida
fisiologicamente de maneira continua ao longo de toda a vida, mas, a sua sintese
diminui gradualmente ao longo do tempo (Linde et al, 1993; Nanci, 2013).

A dentina terciaria ¢ uma dentina reparadora sintetizada, em resposta a um
estimulo/agressdao, como um traumatismo, lesdo de carie, restauragdao dentaria (irritante
quimico) ou um fendémeno de atrigdo. A resposta a este estimulo ¢ lenta, tardia (apds 10

dias) e proporcional a quantidade de dentina primaria comprometida (Linde et al, 1993).

1.3 Amelogénese

Consiste no processo de formacdo do esmalte concretizado pelos ameloblastos. Forma-
se a partir da primeira camada de pré-dentina secretada pelos odontoblastos que permite
a maturacao dos ameloblastos e a formagdo da matriz do esmalte pelos mesmos.

Realiza-se em duas fases: primeiro da-se a formagao da matriz organica e em segundo, a

17



Prevaléncia de casos de amelogénese e dentinogénese imperfeita na populagdo infantil da Clinica
Universitaria Egas Moniz

agua e o conteudo organico sdo removidos permitindo o crescimento dos cristais
(Katchburian et al, 2004). Os ameloblastos tém um ciclo de vida tnico com a
particularidade de mudar de fendtipo, em fun¢do da sua atividade:

- O ameloblasto pré-secretor que vai essencialmente mudar de fendtipo, desenvolver
organitos de sintese, polarizar-se para poder segregar a matriz organica do esmalte.

- O ameloblasto secretor com ou sem prolongamento de Tomes que realiza a produgao
da matriz orgénica do esmalte.

- O ameloblasto de maturagdo que ¢ caracterizado por ser transportador de ides e
permitir o depdsito mineral (Goldberg, 1989).

As células do epitélio adamantino interno, diferenciam-se em pré-ameloblastos, o que
permite um aumento dos organitos de sintese. Desenvolvem-se, também, os complexos
juncionais entre os pré-ameloblastos, que se mantém unidos em fileira (Nanci, 2013).
Apos esta diferenciacdo, inicia-se a sintese € a secrecdo das proteinas da matriz do
esmalte ao nivel da jungdo amelo-dentinaria (JAD). Esta primeira secre¢ao vai ter uma
orientagdo perpendicular e uma estrutura aprismatica.

Gragas ao prolongamento de Tomes, os ameloblastos sdo capazes de segregar e orientar
uma matriz extracelular de esmalte prismatico. Na por¢ao proximal do processo de
Tomes, forme-se a substancia interprismatica, e na extremidade do processo, um prisma

de esmalte (Nanci, 2013).

A matriz do esmalte € constituida por cerca de 90 % de amelogeninas. Estas proteinas
tém a capacidade de se aglomerar entre si, permitindo a formagdo de nano-esferas, que
se dispdem lateralmente entre os cristais € vao ter como fung¢do compartimentar e
orientar o crescimento dos cristais verticalmente formando o prisma.

Os restantes 10 % sdo:

- As enamelinas: ajudam no crescimento vertical do cristal, impedindo o crescimento
lateral.

- As ameloblastinas: vao ter um papel na estabilizacdo dos ameloblastos durante a sua
secrecdo, vao permitir a migragdo centrifuga dos ameloblastos.

- As proteases: que controlam o comportamento das amelogeninas.

- As enamelisinas MMP-20 (metaloproteinases da matriz): vao permitir o crescimento
de tamanho das nano-esferas.

- As serinas protéases da matriz do esmalte (EMSP): atualmente chamada de KLK4

(kallikrein 4) induzem a desintegracdo das nano-esferas.
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- As amelogenases vao degradar as amelogeninas livres em péptidos mais pequenos

participando na mineraliza¢do (Nanci, 2013).

O inicio da mineralizacdo do esmalte comega logo apos a deposi¢do da matriz, apds a
captagdo pelo ameloblasto de Ca®" dos vasos do reticulo estrelado, este vai ser integrado
numa vesicula de secre¢ao e depois segregado pelo ameloblasto. Por outro lado, as
enamelinas fornecem o PO4>, com a ajuda da enzima fosfatase alcalina que realiza a
clivagem. O PO4> e Ca”" livres vdo poder iniciar uma precipitagio em cristais de
hidroxiapatite (Nanci, 2013). Nas fases de mineralizacio e maturacdo ocorre um
endurecimento do esmalte bem como o seu crescimento em largura e espessura. Nesta
etapa, observa-se a perda do conteudo organico, da dgua e um enriquecimento do
conteudo mineral (Katchburian et al, 2004). Até a finalizacdo da formag¢ao da coroa da
denticdo permanente, a amelogénese pode demorar 5 anos, sendo que o periodo de
maturacdo do esmalte pode representar 2/3 do tempo de formacdo corondria (Nanci,
2013). O desaparecimento do processo de Tomes na zona apical leva a sua substitui¢do
por microvilosidades ou superficies lisas: trata-se da modulacdo. Esta vai permitir a
saida de agua da matriz para obter um ambiente propicio para a precipitagao dos cristais
de hidroxihapatite (Nanci, 2013).

Terminada a amelogénese, os ameloblastos e as células do orgdo do esmalte, que nao se
tinham diferenciado em ameloblastos, vao sofrer regressdo, transformando-se em
pequenas células cilindricas e cubicas, formando o epitélio reduzido do esmalte.
Este epitélio vai segregar um conjunto de proteinas que vao formar a lamina cuticular
primaria ou membrana de Nasmyth, que tem um papel protetor do dente durante a sua
erupcdo. Finalmente, o epitélio reduzido do esmalte funde-se com o epitélio oral quando

entra em contacto com a mucosa oral, dando origem ao epitélio de unido (Nanci, 2013).

Os varios fenotipos de esmalte imperfeito mostram que a amelogénese foi perturbada
numa etapa diferente do seu desenvolvimento. Se ocorrer durante a formacao da JAD,
pode produzir o cizalhamento do esmalte da camada de dentina subjacente; se ocorrer
na etapa secretoria, pode resultar num esmalte fino, hipoplasico, devido a uma
elongacado insuficiente dos cristais; caso seja no estadio de maturacdo, pode provocar
uma degradacdao da matriz do esmalte, até mesmo reabsor¢ao, provocando a formagao
de um esmalte com uma espessura normal, mas de dureza insuficiente (Gadhia et al,

2012).
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1.3.1 Esmalte

O esmalte, camada mais externa da coroa, ¢ o tecido mais duro e mineralizado do corpo
humano, permitindo ao dente suportar elevadas cargas funcionais. Uma vez o dente
erupcionado os ameloblastos desaparecem, pelo que o esmalte perde a sua capacidade
regenerativa, ao contrario da dentina (Katchburian et al, 2004; Nanci, 2013). De forma a
compensar este fendmeno, este tecido tem uma organizagdo particular, altamente
mineralizada, sendo constituido por 96% de hidroxiapatite (no estado maduro), por
vezes substituido por ides de carbono ou outros elementos como o sddio, magnésio,

cloro, potassio e os 4% restantes sdo constituidos por agua (Goldberg et al, 2011).

O esmalte tem uma estrutura cristalina que lhe confere uma aparéncia translicida,
podendo variar em cor, do branco-amarelado ao branco-acinzentado.
Os dentes deciduos podem apresentar uma cor mais branca, devido a um esmalte menos
translucido, que deixa menos visivel a dentina subjacente (Katchburian et al, 2004). O
esmalte ¢ composto por prismas € por substancia interprismatica. Estes dois ultimos
tém uma orientacao diferente. Uma banda de cristais de apatite tem de 60 a 70 nm de
largura e 25 a 30 nm de espessura. A unidade de base do esmalte ¢ o cristal de
hidroxiapatite, cuja formula ¢ Ca 10(PO4)6 (OH)2. Os mesmos cristais vao agregar-se
para formar cristalites de hidroxiapatite e prismas que tém a capacidade de atravessar a
espessura toda do esmalte, da JAD até a superficie mais externa (Avery et al, 2005;
Goldberg et al, 2011).

No esmalte podem ser observadas as estrias de Reztius, que sdo uma série de linhas que
se dirigem da JAD até a superficie dentéaria, em circulo concéntrico, cujo fenémeno de
producdo nao ¢ ainda claro. Finalmente o esmalte apresenta uma camada interna
aprismatica, uma camada intermediaria prismatica, que ocupa a maior parte da sua

espessura e uma camada aprismatica externa (Nanci, 2013).

2 Dentinogénese Imperfeita
A Dentinogénese Imperfeita (DI) ¢ uma patologia hereditaria, de transmissdo

autossomica dominante. Contudo, os casos de transmissdo autossomica recessiva,

ligados ao cromossoma X ou associados a sindromes tém sido descritos na literatura.
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O modo de transmissao ¢ do tipo autossdémico dominante, ou seja, o alelo responsavel
pela doenca estd num dos 22 autossomas. O caracter dominante significa que ¢
necessario que apenas um cromossoma seja portador do alelo em causa, para que o
sujeito desenvolva a doenga. Sendo independente do sexo e a probabilidade de um
sujeito afetado transmitir a doenga ¢ de 50% (La Dure-Molla et al, 2014). Esta alteragao
atinge a estrutura e a aparéncia da dentina e envolve a denticdo decidua e permanente

(Devaraju et al, 2014).

2.1 Etiologia

As analises genéticas permitem afirmar que as mutagdes na Dentinogénese imperfeita
ocorrem no géne que codifica a DSPP sialofosofoproteina dentinaria. Este géne faz
parte da familia dos SIBLINGs e codifica as trés proteinas da matriz dentindria: DSP,
DGP, DPP, que participam na mineralizacdo da dentina. Todas as alteragdes do géne da
DSPP podem desencadear uma anomalia qualitativa e quantitativa das proteinas
codificadas e, por conseguinte, anomalia da mineralizagdao dentaria (Bloch-Zupan et al,
2016).

A DPP serve de ntcleo na mineralizagao e induz a formacao do cristal de hidroxiapatite,
a mutagao do géne que dé origem a DPP vai perturbar a mineralizacao da dentina.

Até a data, trinta e oito patologias foram descritas no géne que codifica a DSPP, a maior
parte delas, vinte e oito, conduzem a Dentinogénese Imperfeita de tipo II e dois a

Dentinogénese Impefeita de tipo III (La Dure-Molla et al, 2014).

2.2 Epidemiologia

Segundo La Dure-Molla et al (2014), os unicos dados epidemiologicos validos foram
publicados em 1975 por Wiktop, que descreve uma incidéncia de DI entre 1/6000 e
1/8000 nos Estados Unidos. Estudos, realizados em outros paises, observaram amostras
mais pequenas, ndo se verificando validade cientifica.

Quanto a dentinogénese imperfeita de tipo III, ou doenca de Branddywine, esta foi
descrita com uma prevaléncia de 1/800 numa populagdo tri-racial do Maryland e numa

regido de Washington nos Estados Unidos (Piette et al, 2001).

21



Prevaléncia de casos de amelogénese e dentinogénese imperfeita na populagdo infantil da Clinica
Universitaria Egas Moniz

2.3 Classificacao

Diferentes formas clinicas de Dentinogénese Imperfeita foram descritas na literatura e,
por conseguinte, diferentes classificacdes foram desenvolvidas. Atualmente, a
classificagdo mais usada para classificar a dentinogénese imperfeita ¢ a desenvolvida
por Shield (1973) que tem em conta os dados clinicos e radioldgicos. Segundo La Dure-
Molla et al (2014), e outros autores esta classificagdo pode parecer desadaptada, tendo
em conta as informacdes atuais, no entanto, nunca propuseram outra (Mc Knight et al,
2008).

Shield (1973) classifica a dentinogénese imperfeita em 3 subgrupos: o primeiro (I) esta
associado ao sindrome de osteogénese imperfeita, e dois outros grupos II e III referem
dentinogénese isolada, esta classificacdo ndo t€m em conta as etiologias moleculares
destas patologias. A unica classificagdo que tem em consideragdo as etiologias
moleculares ¢ a classificagdo da base de dados MIM (Mendelian Inheritance in Man)
baseada na de Shield, mas excluindo a dentinogénese de tipo 1. Para MIM a DI de tipo
IT de Shield toma o nome de tipo I € o nimero 125490, enquanto a DI de tipo III toma o
numero 125500 (Barron e al, 2008). (Tabela 1)

No estudo realizado em 2014, La Dure-Molla et al, propde uma outra classificagdo, que
tem em conta a variabilidade clinica desta patologia, podendo ajudar o médico-dentista

(Figura 4).

MIM Classificacdo de Shield Classificagdo De la Dure Molla
Dentinogénese imparfeita tipo I Dentinogénese imparfeita Forma leve

DI - 125490 Dentinogénese imperfeita tipo 11 Dentinogénese imparfeita Forma moderada

DI - 125500 Dentinogénese imperfeita tipo 111 Dentinogénese imparfeita Forma severa

Tabela 1 - Antiga e nova classificagdo das doencas dentinaria isoladas raras.
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@ New classification of dentin disease
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Table 3 Variability expression of clinical and radiographic signs in dentinogenesis imperfecta ranged from mild to severe affection

Dental phenotype variability of DI criterias

Mild severity Moderate severity Severe
Crown discoloration Normal, light grey Blue grey amber opalecent Brown opalecent
Crown dysmorphology Bulbous (increased constriction at CEJ) and short crown
Attrition Increased severity from enamel chipping to whole crown disappaerance
Pulp obliteration Partial obliteration with ‘thistle-shaped’ appearance Narrowed pulp to complete obliteration Enlarge pulp with ‘shell teeth’ appearance
Thin and short root Increased severity
Periapical pathology Increased severity with number

Figura 4 - Nova classificagdo das doengas dentinaria (La Dure-Molla et al, 2014).

2.3.1 Classificacdo de Shield

2.3.1.1 Dentinogénese Imperfeita de tipo I

A dentinogénese imperfeita de tipo I (DI - I) deve-se principalmente a uma anomalia do
colagénio de tipo I e esta frequentemente associada a osteogénese imperfeita também
denominada doenga de Lobstein. A sua transmissdo ¢ do tipo autossomica dominante,
podendo em alguns casos, ser autossémica recessiva. A DI-I afeta tanto a denticdo
definitiva como decidua, observando-se ao nivel clinico:
- Coloracao anormal (opalescente, transliicida, que varia de uma cor cinzenta ao
castanho marmore).
- O esmalte apresenta-se fissurado devido aos defeitos de mineralizacdo da
dentina subjacente. Pode mesmo fraturar, deixando exposta a dentina mais mole
e irregular (Piette et al, 2001).
- Atri¢do: a dentina fragilizada ¢ mais facilmente sujeita ao desgaste (Barron et al,
2008).
Clinicamente, pode ainda observar-se fraturas multiplas, hiperlaxiddo ligamentar,
coloragdo azulada das esclerdticas e surdez progressiva (trilogia de Van Der Hoewe)
(Piette et al, 2001).
Ao nivel radioldgico, pode observar-se:
- Raizes curtas, estreitas (Barron et al, 2008).
- Obliteragdo pulpar (Piette et al, 2001).

- Lesao peri-apical
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Nesta patologia, descreve-se um grau varidvel de afetacdo dos dentes, o grau de
gravidade esta dependente do tipo de denticdo: a denticdo decidua ¢ a mais afetada,
seguida dos primeiros dentes permanentes a erupcionar (Piette et al, 2001; Barron et al,

2008). (Figura 5, 6)

P >

Figura 5 - Dentinogénese in{perfeita tipo I: a) Exame intra-oral, b) Ortopantomografia (La Dure-Molla et

al, 2014)

Figura 6 - Dentinogénese imperfeita tipo I: Exame intra-oral (Sabandal et al, 2016)

2.3.1.2 Dentinogénese Imperfeita de tipo II

Constitui a forma isolada e o tipo mais comum, tendo expressao nas duas denti¢cdes e
afetando todos os dentes presentes na cavidade oral. A sua transmissdao ¢ do tipo
autossomica dominante, com os sinais clinicos e radiologicos semelhantes aos sinais
observados na DI-I, ndo estando associada a osteogénese imperfeita (Piette et al, 2001).
O géne que aparenta estar envolvido na etiologia deste DI, pertence aos génes
SIBLING’S, implicado na mineralizacdo da matriz dentindria durante a dentinogénese

(La Dure-Molla et al, 2014).

Ao nivel dos sinais clinicos, podem observar-se também: coroas cinzento-azuladas,

acastanhadas, ou com descoloragdo opalescente. As coroas apresentam-se bulbosas com
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constricdo cervical marcada, a atricdo mais ou menos severa pode deixar aparecer a
dentina hipomineralizada, as raizes sdo curtas, estreitas com o apex arredondado e pode

existir obliteracao pulpar (La Dure-Molla et al, 2014). (Figura 7, 8, 9)

Figura 7 - Dentinogénese imperfeita tipo Il em denti¢cdo decidua (La Dure-Molla et al, 2014)

Figura 9 - Dentinogénese imperfeita tipo II: Exame intra-oral en denti¢do permanente (Fang et al, 2016)

25



Prevaléncia de casos de amelogénese e dentinogénese imperfeita na populagdo infantil da Clinica
Universitaria Egas Moniz

2.3.1.3 Dentinogénese Imperfeita de tipo I11

Neste tipo, a mutagdo do ADN altera a zona envolvida na sintetizacdo do calcio e do
fosfato, essencial para a mineralizacdo. E um tipo de patologia muito raro, sendo
praticamente sO descrito na subpopulacgdo tri-racial de Maryland, onde se observa uma
incidéncia anormalmente elevada da doenga com etiologia genética 1/15 (Witkop, 1957;

La Dure-Molla et al, 2014).

A literatura publicada mostra que a DI-III representa o fenétipo mais severo das
doencas da DSPP (Sreenath et al, 2003).

A DI tipo III ¢ muito idéntica a DI tipo Il no que concerne a exposi¢do pulpar de
multiplas pecas dentdrias deciduas, resultantes da fina camada de dentina, sendo a
principal diferenca no aspeto da camara pulpar. O dente de um individuo com DI-III
apresenta um alargamento importante da camara pulpar, as raizes sdo largas e curtas
conferindo-lhe um aspeto de concha “shell teeth” (La Dure-Molla et al, 2014).(Figura
10)

Figura 10 - Dentinogénese imperfeita tipo I1I: a) Exame intra-oral, b) Ortopantomografia (Fang et al,

2016)

Vérias caracteristicas clinicas e radiologicas foram referidas neste tipo de DI:
descoloragdo da coroa (ligeiro cizento, azul-acinzentado, ambar a castanho), coroa com
aspeto bulboso e curto, diferentes graus de atricdo (esmalte lascado até ao seu
desaparecimento total), raizes mais curtas e finas, camara e canais pulpares sdo
parcialmente ou totalmente obliterados, radiotransparéncia presente ou ausente (La

Dure-Molla et al, 2014).

Todos estes critérios de diagnostico definem um conjunto de caracteristicas fenotipicas

que podem ser de expressao ligeira, moderada ou severa.
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A maioria dos casos apresenta um grau moderado de expressdo da patologia, com
dentes opalescentes azuis-acinzentados, coroa curta e bulbosa, atricdo dentaria, raizes
finas e mais curtas, obliteragdo da polpa parcial ou total.

A severidade das caracteristicas clinicas, ¢ aumentada na denticdo decidua quando
comparada com a denticdo permanente, sendo que a forma leve encontrada unicamente

na denti¢do permanente (La Dure-Molla et al, 2014).

2.4 Diagnostico e Diagnostico Diferencial

O diagnostico da dentinogénese imperfeita ¢ baseado num exame clinico, radiolégico e
na anamnese dos antecedentes dentarios, médicos e familiares. Relativamente ao
diagnostico diferencial, da dentinogénese imperfeita, observa:

- Outras anomalias da dentina como as displasia ndo sindromica (displasia dentinaria
tipo I e II, displasia fibrosa da dentina, displasia pulpar, displasia dentinaria adquirida) e
a displasia sindromica (Ehler Danlos, Calcinose tumoral, Braqui-esqueletica);

- Anomalias do esmalte como a amelogénese imperfeita

- Anomalias relacionadas com uma coloragdo intrinseca devido a um farmaco como a
tetraciclina, ou devido a uma anemia hemolitica, um anarsaco feto-placentar, beta
talassemia, porfiria eritropoética, infegdo ou toxicidade maternal (rubéola, sifilis,
medicacdo), infe¢cdo infantil (rubéola, varicela, escarlatina), e lesdo da denticdo decidua
ou do gérmen dentdrio permanente (Piette et al, 2001 ; Barron et al, 2008 ; Dean et al,

2011).

2.5 Histopatologia

A dentina profunda apresenta-se hipomineralizada com uma microdureza diminuida e
uma estrutura irregular, heterogénea. Por outro lado, a dentina periférica ¢ menos
atingida com canaliculos reagrupados em faixas, aproximando-se da dentina normal.
De forma geral, a dentina apresenta tubtulos, canaliculos e fibras de colagénio
desordenados. Os odontoblastos podem estar atrofiados e sem prolongamento de
Tomes. Os cristais tém uma forma irregular, com espagos nao calcificados. Podemos

observar nos casos mais graves, uma dentina sem canaliculo, com desaparecimento da
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polpa (Kerebel et al, 1975).

A literatura refere que a dentina profunda ¢ mais afetada do que a dentina periférica, o
que pode ser explicado pelo periodo no qual os odontoblastos tém uma fun¢ao normal.
O esmalte mesmo com espessura normal, assente numa dentina doente e enfraquecida,

vai estar fragilizado, sofrendo desgaste prematuro (Piette et al, 2001).

3 Amelogénese Imperfeita

A amelogénese imperfeita (Al) ¢ o termo utilizado para descrever um grupo
heterogéneo de desordens hereditdrios que atingem principalmente a estrutura e
aparéncia do esmalte. Pode surgir tanto na denticdo decidua como na permanente e
apresenta uma variacao de fenotipo, associado ou ndo a um sindrome. As caracteristicas
principais sao a hipomineralizacdo, hipoplasia, descoloragdo, sensibilidade e fragilidade
dentaria (Gadhia et al, 2012). A Al ¢ uma doenga autossomica dominante ligada ao
cromossoma X podendo, por vezes, ser do tipo autossémica recessiva (Aldred et al,
2003). A maior parte dos individuos afetados sofrem de sensibilidade dentaria
aumentada ao quente e ao frio, apresentam estética dentaria comprometida e diversos
problemas funcionais e mastigatorios. O esmalte, apresenta uma espessura reduzida,
uma superficie irregular, porosa e com o espago interprismatico aumentado, sendo os

cristais depositados aleatoriamente com falta de organizagao (Sabandal et al, 2016).

3.1 Etiologia

A mutacdo de cinco genes esta na origem da Al: o géne AMEL (que codifica a proteina
amelogenina), o ENAM (enamelina), o MMP20 (metaloproteinase-20 matricial), o
KLK4 (kallikrein-4) e o FAMS83H, o Unico géne que nao codifica uma proteina da

matriz do esmalte. A sua fun¢do bem como sua localizagdo ¢ ainda desconhecido

(Gadhia et al, 2012). (Figura 11)
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Table 1 Actiology of amelogenesis imperfecta. The genes are listed on the left side of the
column. Mutations or alterations in the expression of these genes result in the various
phenotypes associated with amelogenesis imperfecta as described in the columns on the

ht side

ENAM Variable hypoplasia ranging from local pitting to marked, generalised enamel thinning.®

A variety of hypoplastic phenotypes depending on the specific mutation and its
effect on the protein.’

Murine ENAM null mouse failed to show any true enamel ®

AMELX Abnormal maturation and mineralization defects.?
Distinctly abnormal teeth with disorganized, hypoplastic enamel®
Variable phenotype ranging from hypoplasia to hypomaturation/hypomineralisation.

KiLK4 and MMP20 | Defects in the final crystallite mineralisation or maturation of the enamel. ™2

The murine Mmp20 null mouse exhibits both hypoplastic and hypomineralised defects.®
Murine Kik4 null mouse exhibits hypomaturation defects.™

AMELOTIN No mutation in the amelotin gene has been related to amelogenesis imperfecta.'*

FAMB83H Autosomal dominant hypocalcified amelogenesis imperfecta. Normal enamel thick-
ness with decreased mineral content.'>'®

Figura 11 - Génes implicados na Amelogénese imperfeita (Gadhia et al, 2012)

3.2 Epidemiologia

Os estudos observam uma prevaléncia crescente em certos paises: em Israel
1,25:10,000; na Argentina 10: 10,000; na Suécia 14:10,000; na Turquia 43: 10,000
(Gadhia et al, 2012).

3.3 Classificacao

Desde 1940, a literatura descreve diferentes classificagdes da amelogénese imperfeita.
Aldred et al. (2003) propds uma classificagdo mais baseada na genética
molecular segundo:

- O modo de transmissao (autossémica dominante, autossdmica recessiva, ligado ao
cromossoma X, caso isolado).

- A base molecular (localizagdo cromossdmica, locus, mutagdo).

- O resultado bioquimico da mutagao.

- O fenotipo (hipoplasico, hipocalcificado, hipomaturo, hipomaturagao-hipoplasico com
taurodontismo).

No entanto, a classificacdo de Witkop de 1988, ¢ a mais conhecida até agora (Witkop,

1988; Gadhia et al, 2012).
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3.3.1 Classificacao de Witkop

O tipo I descreve um esmalte hipopladsico, ou seja, a espessura do esmalte encontra-se
reduzida. O esmalte apresenta fossas e sulcos, mais fragil, e translicido no exame
radiografico. Afeta frequentemente as duas denti¢des, e ¢ apresente uma coloracao

amarela acastanhada da coroa. (Figura 12)

Figura 12 - Amelogénese imperfeita tipo I: hipoplésico (Crawford, 2007)

- Tipo I A (picotado autossomico dominante): este tipo ¢ muito frequente, afeta as duas
denticdes, € a coroa apresenta pequenas fossas.

- Tipo I B (Localizado autossomico dominante) / C (Localizado autossomico recessivo):
afeta mais a denticdo decidua, a coroa apresenta sulcos e fossas, sendo o terco coronal
que esta geralmente anormal e a forma dominante ¢ mais severa.

- Tipo I D (Liso autosomico dominante) / E (liso ligada ao X): sdao marcados pela
auséncia de ponto de contacto, a cor dos dentes ¢ muito afetada, afetam as duas
denticdes e existe nestes uma hipomineralizagao.

- Tipo I F (Rugoso autosomico dominante): o esmalte € fino, duro e ao nivel radiologico
a jungdo amelo-dentinaria ¢ marcada.

- Tipo I G (Agenesia autossomico recessivo): a cor varia de amarelo a acastanhado, a
superficie ¢ rugosa, com auséncia de esmalte e ao nivel clinico e radiografico, o dente ¢
mais pequeno que o normal. Segundo Crawford et al (2007), quando o fendtipo ¢
predominantemente hipoplasico, o dente ¢ caracterizado por uma sensibilidade

aumentada.
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No tipo Il hipomaturo observa-se um esmalte com espessura normal, manchado.
Embora fragilizado, este esmalte ¢ mais resistente do que o esmalte hipocalcificado, e
radiograficamente a radiopacidade ¢ semelhante a da dentina (Crawford et al, 2007).

(Figura 13, 14, 15)

Figura 13 - Amelogénese imperfeita tipo II: hipomaturo: g), h): Espessra e dureza normal do esmalte

mas manchas brancas que podem ser confundida com a fluorose (Crawford et al, 2007).

Figura 14 - Amelogénese imperfeita tipo II: hipomaturo (Sarandal et al, 2016)

Figura 15 - Micro-CT imagem do esmalte: a), b), ¢) Esmalte hipomaturo, d), ), f) Esmalte normal (Y. Sa

etal, 2014)
- Tipo Il A (pigmentado autossomico recessivo): o esmalte apresenta-se friavel, mole,

liso ou rugoso, afeta as duas dentigoes.

- Tipo Il B (hipomaturagdo)
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- Tipo II C (« Snow-capped teeth » ligado ao X): as coroas apresentam uma capa branca

opaca, que pode ser confundida com fluorose.

- Tipo Il D (autossomico dominante)

O tipo Il hipocalcificado / hipomineralizado € o mais frequente, o esmalte apresenta-
se com espessura normal, observa-se uma alteracdo na mineralizagdo caracterizada por
uma estrutura enfraquecida, a coroa do dente pode apresentar uma opacidade, e
radiograficamente o esmalte ¢ mais radiopaco que a dentina, mas tem a mesma
densidade. Os dentes encontram-se comprometidos bilateralmente e de forma simétrica
A cor pode variar desde amarelo a alaranjada. Com o tempo e em resposta a mastigacao,
o esmalte adquire uma cor acastanhada e vai-se esfarelando (Crawford et al, 2007).
(Figura 16, 17)

-Tipo IIl A (Autossomico recessivo)

- Tipo Il B (Autossomico dominante)

Figura 16 - Amelogénese imperfeita tipo III: hipomineralizado: ¢) f) Esmalte rugoso, descolorido, f)

alteracao tipo hipoplasico e hipomineralizado no mesmo dente (Crawford et al, 2007)

Figura 17 — Amelogénese imperfeita tipo III: hipomineralizado (Sarandal et al, 2016)

O tipo IV relaciona o tipo hipomaturo e hipoplasico com o taurodontismo: no

taurodontismo o corpo € a polpa da camara estio aumentados enquanto o fundo da
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camara pulpar e a furca estdo a um nivel mais apical (Gadhia et al, 2012).

Radiograficamente constata-se uma radiopacidade do esmalte similar ou um pouco
superior a da dentina (Piette et al, 2001).

- Tipo 1V A (autossomico dominante): caracteriza-se por ter uma cor marmore, amarela,
castanha, esbranquicada de espessura normal e hipomaturo. Na face vestibular estdo
presentes pequenas fossas;

- Tipo 1V B (autossomico recessivo): o esmalte ¢ fino, hipoplasico com uma zona

hipomaturada (Witkop, 1988 ; Gadhia et al, 2012).

3.4 Sindromes associados a Al

Uma das sindromes que pode ser associado a Al € o Enamel Renal Syndrome ou ainda,
a Nefrocalcinosa, mas outros sindromas sao também associados a Al como: o sindrome
Amelo-onicho-hipohidrotico, o sindrome de Morquio, a displasia Oculo-dento-digital, a
Lipodermolisa bulbosa congénita, o sindrome Tricho-dento-6sseo (TDO), o sindrome
Kohlschutter-Tonz, e a distrofia dos cones e bastonetes (Paula et al, 2005; Santos et al,

2007; Marteli et al, 2011).

3.5 Diagnostico e Diagnostico Diferencial

A Al deve ser diagnosticada o mais cedo possivel, de forma a minimizar o compromisso
das estruturas dentdrias devido a qualidade do esmalte (Sarandal et al, 2016). O
diagnostico deve ser baseado no exame clinico, radiologico (de forma a observar a
densidade), genética, na historia médica e familiar. Um diagndstico precoce permite
prevenir ou intercetar a deteriora¢do dos dentes e uma eventual maloclusdo, assim como

o compromisso estético (Devaraju et al, 2014).

De forma a realisar um diagndstico diferencial com outras malformagdes dos tecidos
dentarios, ¢ necessario tomar conhecimento de outros casos semelhantes na familia de

forma a validar ou nao uma hipotese de malformacao hereditaria (Crawford et al, 2007).
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Sera, igualmente, necessario excluir outras causas de alteragdes do esmalte, como as
tetraciclinas, o fluor, os traumatismos ou hipomineralizacao incisivo-molar (Gadhia et
al, 2012). O diagnostico diferencial ird ajudar a descartar outros defeitos dos tecidos

dentarios.

A etiologia da Al ¢ genética, mas as alteracdes da estrutura do esmalte podem, também,
ter uma origem local adquirida como um traumatismo, (diretamente associada ao trauma
ou indiretamente, ligada a uma infecdo pos-traumatica), uma doenca adquirida ou nao
como por exemplo, a intoxicagdo ao flllor, a tetraciclina, em que todas as pecas
dentarias estdo comprometidas. A origem pode, igualmente, ser sistémica, sobretudo
quando varios dentes apresentam Al (alergia ao gliten ou inflamagdo cronica intestina)

(Duggal et al, 2002).

Torna-se importante conhecer os periodos de mineralizagdao dos dentes, porque pode dar

um indicio de tempo sobre a intoxicagdo e, assim, permite conhecer o agente etiologico.

4 Opcoes de Reabilitacdo na Al / DI

O acompanhamento do paciente com alteracdo do tecido dentdrio deve ser imediato
apos o correto diagnostico, de forma a prevenir danos funcionais, estéticos e
psicoldgicos. No passado, o tratamento de um paciente com Al passava por extragdes
multiplas e colocagdo de protese total removivel. Hoje em dia, as reabilitagcdes sdo cada
vez mais conservadoras, procurando respeitar o tecido dentario (Tirkiin, 2005). O
tratamento comega com consultas frequentes de forma a vigiar a evolugdo da destruicao
corondria, para otimizar o estado periodontal, gingival e para manter uma higiene oral

ideal (Bouvier et al, 1996).

Os ultimos estudos cientificos mostraram que a evidéncia dos tratamentos das alteragdes
dos tecidos dentarios, ainda ndao sdo validos. Os estudos de investigacdo sobre o
tratamento deste tipo de patologia sdo escassos, embora ja existam artigos sobre as
caracteristicas clinicas e o relato de casos pontuais (Sabandal et al, 2016).
O acompanhamento deste tipo de paciente deve, idealmente, comecar em
odontopediatria, seguindo a evolugdo da denti¢do e crescimento dos maxilares. O

tratamento evolutivo vai, entdo, precisar de reintervengao sendo dividido em 3 etapas:
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temporario, transitorio e definitivo (Tabela 2) (Bouvier et al, 1996; Tiirkiin, 2005).

Segundo alguns autores, o tratamento deve responder aos seguintes objetivos:

- Reducao da sensibilidade dentaria

- Reabilitagao funcional

- Recuperacao da dimensao vertical de oclusdao (DVO)

- Melhoria da estética e da auto-estima

Fase temporaria

Fase transitoria

Fase definitiva

Quando ? Diretamente  ap6s o | Diretamente apds a fase | Na idade adulta /
diagnéstico temporaria / logo apés o | crescimento concluido
diagnostico
Dentigdo ? Decidual / mista Decidual / mista Definitiva

Objectivos ?

- resolugdo ou atenuagdo
da dor e/ou da

hipersensibilidade

- informagao/instrugdo ao

paciente e a sua familia

- motivagdo para o
controlo da placa, ensino

higiene oral

- reabilitagdo funcional
(DVO  diminuida por
atri¢do) e estética
-tratamentos

minimamente invasivos
(preservar os tecidos para

a reabilitagdo definitiva)

- permitir crescimento

dos maxilares

- privilegiar restauragdes

unitarias

- substituicido  da
reabilitacdo provisoria
para a reabilitagdo

definitiva.

Tabela 2 - Tratamento das alteragdes dos tecidos dentarios (Bouvier et al, 1996; Bouvier et al, 1999;

Cogulu et al, 2009; Kamble, 2013)

Na fase temporaria, o primeiro objetivo € preventivo como por exemplo, a aplicacao de

gel ou verniz de fluor tépico, até uma vez por semana, a prescricdo de bochecho diério

com elixir fluoretado, aplicagdo de selantes de fissura. Podemos recorrer a utilizagao de

coroas pré-fabricadas nos dentes mais comprometidos, ou extragdo e mantedor de

espago se necessario (Sapir et al, 2007; Beslot et al, 2008).
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Na fase transitoria, segundo Cogulu (2009), em relacdo ao setor posterior, a técnica de
elei¢do para restabelecer a DVO ¢ a utilizagdo de coroa preformada. Para o setor
anterior, ¢ recomendado, a técnica de micro-abrasdo para lesdes ligeiras de Al tipo

hipomaturo (Sapir et al, 2007).

Beslot, refere a utilizagdo de resina composta, cimento ionémero de vidro, em
restauracdo direta, ou coroa provisoria para os tratamentos conservadores, sendo
também, mais frequentemente realizados, os tratamentos periodontais, e ortodontico

(Bouvier et al, 1996).

Na fase definitiva, vai ocorrer a substituicao da reabilitacdo provisoria para a definitiva.
Realiza-se proteses parciais fixas unitarias (facetas, onlay, inlay, overlay), proteses fixas
unitarias, proteses parciais removiveis ou reabilitacdo com implantes (Sabandal et al,
2016). Quanto as restauragdes, Sapir et al. (2007), relata que o acido ortofosforico mais
comumente utilizado, pode ser agressivo e provocar a perda de esmalte. Este autor
recomenda a utiliza¢do, nos casos de Al por exemplo, de um sistema adesivo auto

condicionante, menos agressivo sobre o esmalte enfraquecido.

Na Al a qualidade de adesdo ¢ diminuida por causa do esmalte, mais rico em conteudo
proteico € menos em mineral. Um estudo conduzido par Saroglu et al. (2006) avaliou o
efeito do hipoclorito na qualidade de adesdao das restauragdes sobre o esmalte de
individuos com Al. O autor comparou a qualidade de adesdo dos compdsitos, com e
sem pré-tratamento de NaOCI 5% (hipoclorito de s6dio) durante 1 minuto seguido de
lavagem e secagem, antes do condicionamento 4cido, sobre dentes deciduos com e sem
Al. Os resultados obtidos indicam que o selamento ¢ menos eficiente sobre os dentes
deciduos hipomineralizados ¢ melhorou com a aplicagdo de hipoclorito de s6dio. Outra

conclusdo foi que o hipoclorito ndo tem nenhum efeito sobre os dentes saos.

Segundo Lundgren et al. (2014), existe uma diminui¢ao da longevidade das restauragdes
dentarias nos sujeitos com Al havendo também uma relagdo com o grau de gravidade da
Al Num estudo, foi realizada uma comparagao entre um grupo de controlo com esmalte
inalterado e um grupo de doentes com amelogénese imperfeita. Os resultados foram que
a taxa de sucesso e de sobrevivéncia das restauragdes em casos de Al foi de 50% depois
dos 5 anos. Foi também demonstrado, que em relacao a longevidade das restauragdes,
elas, em Al de tipo hipoplasico, t€ém uma melhor taxa de sobrevivéncia que as

restauragdoes em Al de tipo hipomaturo ou hipocalcificado. A reducdo da longevidade
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das restauracdes pode ser explicada pela qualidade alterada do esmalte.

Ainda em relagdo ao tratamento, o médico dentista deve ter cuidado com os pacientes
jovens, avaliando a extensdao dos cornos e da camara pulpares, que frequentemente

causa exposi¢ao iatrogénica durante a fase de preparo do dente (Turkun, 2005).

O objetivo do tratamento precoce ¢ o de preservar a saude e a vitalidade dentéria, a
forma e tamanho da denti¢do, fornecer uma aparéncia estética numa idade precoce, a

fim de prevenir alteracdes funcionais e psicoldgicos.

Ao obtermos uma denticdo funcional, prevenimos a perda da dimensdo vertical,
evitamos interferéncia com a erupcao dos dentes permanentes e permitimos um

crescimento normal dos ossos faciais (Sabandal et al, 2016).

7

O tratamento das denticOes mistas e permanentes ¢ um desafio e frequentemente
necessita de abordagem pluridisciplinar, entre o odontopediatra, o ortodontista e o

prostodontista (Sabandal et al, 2016).
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II. Objetivos

1- Verificar a prevaléncia de amelogénese e dentinogénese imperfeita nos doentes

observados pela primeira vez na consulta de Odontopediatria no decurso dos dois

ultimos aos letivos.

2- Registar quais sdo os dentes mais afetados por estas alteracdes.

Hipotese Nula: Existe uma baixa prevaléncia destas patologias na populagdo estudada.
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III. Materias e Métodos

Estudo transversal com as seguintes caracteristicas:

1- Uma amostra constituida pela consulta de 100 processos de primeiras consultas nos
doentes observados pela primeira vez na consulta de Odontopediatria, no decurso dos

dois ultimos anos letivos (2015-2017).

\

2- Foi avaliada a parte da Historia Clinica relativa a observacdo intra-oral, que se
encontra em anexo (anexos 2): idade, sexo, denticdo (decidua, mista, permanente),
arcada dentéaria afetada (superior, inferior, direita, esquerda), dente afetado, tipo de

alteracdo : amelogénese imperfeita, dentinogénese imperfeita, ambas.

3- Critérios de inclusao:
- Ser consultado pela primeira vez neste intervalo de tempo.

- Nao sofrer de alteragOes craniofaciais.

4- Critérios de exclusao:
- Sofrer de alteracdes craniofaciais.
- Historia clinica incompleta.

- Nao ter assinado o consentimento informado da Histoéria clinica.

5- Consideracdes Eticas

Este projeto foi submetido e aprovado pela Comissao Cientifica do Mestrado Integrado
de Medicina Dentaria e pela Comissdo de Etica da Egas Moniz Cooperativa de Ensino
Superior ISCSEM (anexo 3), s6 sendo utilizados os dados dos processos em que os dois

consentimentos informados estavam assinados (anexos 1).

6-M¢étodo-estatistico

Os dados foram estudados estatisticamente com o auxilio do programa SPSS (Statistical
Packege for the Sciences) com a finalidade de determinar a prevaléncia dos casos de
dentinogénese e amelogénese imperfeita nas criancas da Clinica Dentaria Universitaria
Egas Moniz, nestes ultimos dois anos. Recorreu-se ainda ao test do Qui-Quadrado para

analise inferencial, atribuindo-se significancia para um valor de p < 0,05
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IV. Resultados

Foram analisados de maneira objetiva os dados recolhidos pela andlise estatistica.
Sobretudo a prevaléncia dos pacientes com amelogénese e/ou dentinogénese imperfeita.
Avaliaram-se varidveis como o sexo, a idade, os quadrantes e dentes afetados, a higiene
oral, a dieta e o indice CPO. Este ultimo foi analisado de forma a determinar se em
presenca de alteracdo, de higiene oral correta e de dieta pobre em agucar, se o indice
CPO permanece elevado ou ndo, para determinar se as alteragdes t€ém um impacto sobre

a carie dentaria em auséncia de fatores externos.

1 Caracterizacio da amostra

1.1 Sexo e idade

A amostra foi constituida por 100 criangas, a maioria (55%) do género masculino e 45%
de género feminino. Como se pode ver na tabela 3, 56% das criancas pertence a uma
primeira faixa etaria “até 11 anos” e 44 % pertence aos “12 anos ou mais”. Podemos

observar uma média de idades de 10.2 anos (DP = 3.8 anos). (Tabela 3)

N
=100 "
Género
Feminino 45 45,0
Masculino 55 55,0
Escaldes etarios
Atél1 anos 56 56,0
> 12 anos 44 44,0

Tabela 3 - Caracterizagdo sociodemografica
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1.2 Tipo de denticdo

J4

Ao analisarmos a distribui¢do por tipo de denticdo, a mais prevalente ¢ a denti¢do
permanente mais prevalente (52%), seguida pela mista (30%) e pela decidua (18%).
(Grafico 1)

Permanente
52%

Grafico 1 - Distribui¢do dos tipos de dentigdo

1.3 Higiene oral

A escovagem duas vezes por dia era praticada por 84% dos pacientes. (Grafico 2)

K Escovagem 2x/dia  ® Escovagem 1x/dia

16%

Grafico 2 - Higiene oral
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1.4 Dieta

Cerca da metade (51%) dos pacientes tem uma dieta pobre em agucar. (Grafico 3)

K Dieta pobre em aciicar 4 Dieta rica em agtcar

51%

49%

Grafico 3 - Dieta em agucar

1.5 Indice CPO

Os valores minimos, maximos, médios e respetivos desvios padrao do CPO podem ser

apreciados na tabela 4.

Desvio
Minimo Maximo Média padrdo
CPO Dent. 0 20 3,30 4,982
Decidua
CPO Dent. 0 18 1,72 3,169
Permanente

Tabela 4 - indice CPO

O indice CPO foi estudado através de diferentes varidveis, em relacdo ao o sexo dos
individuos, ndo sendo observado diferencas estatisticamente significativas (p > 0.05),
pelo que o sexo ndo tem influéncia no nimero de dentes cariados, perdidos, e obturados

dos individuos.
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Em relacdo a higiene oral, ndo foram encontradas também, diferencgas significativas
(p>0.05) nos valores do indice CPO en fun¢do de uma escovagem didria ou bidiaria
(Grafico 4). Nao ¢ necessario especificar a estreita relacao entre o CPO e a higiene oral,
podemos entdo pensar em algumas limitacdes encontradas nesta variavel, como a
impossibilidade de avaliar a correta técnica de escovagem, € se o paciente respondeu

com honestidade no que diz respeito a sua higiene oral, ou se ndo ha diferenca

significativa entre as duas praticas.

Contudo, encontramos diferencas estatisticamente significativas do indice CPO em
relagdo a dieta. Os valores sao significativamente mais elevados nos pacientes com dieta
rica em agucar, ¢ a medida do indice CPO, quer em dieta rica em agucar quer em dieta
pobre, sendo mais elevado na denticdo decidua. De facto, uma dieta rica em agucar
relaciona-se com um indice CPO mais elevado, confirmando as evidéncias cientificas,

de que uma alimentagao rica em agucar propicia o desenvolvimento da carie dentaria.

L CPO dent. Decidua  ® CPO dent. Permanente

5,87

3,98

3,63

2,12

Dieta rica em agticar Dieta pobre em agticar

Grafico 4 - CPO e tipo de dieta
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2 Prevaléncia da dentinogénese e amelogénese imperfeita

Na amostra estudada observou-se que 14 pacientes sdo portadores de amelogénese
imperfeita (14%), ndo sendo encontrados casos de dentinogénese imperfeita isolada. A
combinacdo de amelogénese imperfeita com dentinogénese imperfeita foi observada em

3% da amostra e nao se verificando alteracdes em 83% (Grafico 5).

& Auséncia de defeito
& Amelogenese imperfeita
Dentinogenese Imperfeita + Amelogenese Imperfeita

3%

14%
T

83%

Grafico 5 - Amelogénese e dentinogénese imperfeita

2.1 Distribuicao das alteracdes por quadrante

O quadrante que apresentou dentes com mais alteragdes foi o quadrante superior direito
(18%). No entanto, a reparti¢do foi mais ou menos homogénea, como podemos observar
no grafico 6. O quadrante superior esquerdo mostrou 17% das alteracdes, 16% para o
quadrante inferior direito, € 14% para o inferior esquerdo. Podemos também concluir

que a arcada superior ¢ o mais atingida, embora apresentam percentagens similares.
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& Sup. esp. “Sup.dIr. Inf. dir. “Inf. esq.

8%
179
/} 16%
14%

Grafico 6 - Distribui¢do das altera¢des por quadrantes

2.2 Distribuicao das alteracdes por dentes

Os dentes com mais alteragdes foram os segundos molares superiores esquerdos (13%)
e os segundos molares superiores direitos (12%). Tanto na arcada superior como na
inferior, afetando sobretudo os dentes molares. Apresentando os pré-molares, incisivos

e caninos superiores e inferiores percentagens semelhantes. (Tabela 5, 6; Grafico 7)

IC IL C IPM  [2PM | IM M
QUADRANTE | 10% 9% 9% 6% 6% 9% 13%
ESQUERDO

QUADRANTE | 11% 10% 9% 5% 5% 11% 12%
DIREITO

Tabela 5 — Distribui¢do das alteragdes por dente na arcada superior.

IC IL C IPM  [2PM | IM M
QUADRANTE | 9% 9% 7% 5% 5% 11% 10%
ESQUERDO

QUADRANTE | 10% 10% 7% 5% 5% 10% | A
DIREITO

Tabela 6 — Distribuig@o das alteracdes por dente na arcada inferior.
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IC inf esq

C sup dir

1 M sup esq
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Cinfesq
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2 PMinf esq
1 PMinf esq
2 PM inf dir

1 PM inf dir

2 PM sup dir
1 PM sup dir
1 PM sup esq

0,00% 2,00% 4,00% 6,00% 8,00% 10,00% 12,00% 14,00%

Grafico 7 — Distribuicao das alteragdes por dente

2.3 Distribuicao das alteragdes por tipo de denticao

A relacdo entre o tipo de dentigdo e Amelogénese / Dentinogénese Imperfeita ¢
estatisticamente significativa, (p = 0.001). A denticdo permanente apresente 50% de
amelogénese imperfeita, seguida de 42,9% na denticdo decidua, reduzindo
drésticamente na denti¢do mista (7,10%). Somente na denticdo decidua se verificou a
existéncia da combinacdo amelogénese imperfeita com dentinogénese imperfeita (17%).
Estes valores representam que da amostra total, a percentagem da amelogenese
imperfeita situa-se nos 14%, a percentagem de dentinogenese imperfeita e 0% uma vez
que se verifica nenhum caso e relativamente a combinagdo amelogenese imperfeita mais
dentinogenese imperfeita verica-se que em 3% da amostra sendo que se localiza

somente na denti¢do decidua.
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“Dent. Decidua ¥ Dent. Mista Dent. Permanente
50,00%
42,90%
17%
7,10%
0,00% 0,00% 0,00% . 0% 0%
Amelogénese imperfeita Dentinogénese imperfeita DI + Al

Grafico 8 - Denti¢do e amelogénese / dentinogénese imperfeita

2.4 Distribuicao das alteragdes por género

A relacao entre género, amelogénese imperfeita, dentinogénse imperfeita, conjugagao e
ambas, nos 17% do total da amostra com alteragdes, nao ¢ estatisticamente significativa

(p=0.281) como pode observar-se no grafico 9.

i Masculino & Feminino

64,30% 66,70%

35,70% 33,30%

0,00% 0,00%

Amelogénese imperfeita Dentinogénese imperfeita DI + Al

Grafico 9 — Genero e amelogénese / dentinogénese imperfeita
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A distribuicao das alteragdes por quadrante ¢ relativamente semelhante em ambos os
géneros entre si, existindo um ligeiro aumento no sexo feminino, embora sem validade

estatistica (p > 0.05) (Grafico 10).

& Masculino = Feminino
22,20%
16,40%20'00% 20,00% 17,80%
12,70% 12,70% 10,90%
Sup. esq. Sup. dir. Inf. dir. Inf. esq.

Grafico 10 — Género e alteracdes por quadrante

A distribuicdo das alteracdes por dentes ¢ relativamente semelhante em ambos os
géneros embora exista um ligeiro aumento da prevaléncia no sexo feminino, no entanto,

sem validade estatistica (p > 0.05). (Tabela 7, 8, 9, 10; Grafico 11)

Na arcada superior, verifica-se uma prevaléncia mais alta das alteracdes nos segundos

molares em ambos 0s sexos.

Na arcada inferior, a reparticdo ¢ semelhante, embora ligeiramente mais elevada nos

segundos molares para o sexo feminino € nos primeiros molares para o sexo masculino.

1C IL C 1PM 2PM IM 2M
QUADRANTE [ 7,3% 7,3% 9,1% 5,5% 5,5% 7,3% 9,1%
ESQUERDO
MASCULINO
QUADRANTE [ 13,3% 11,1% 8,9% 4,4% 6,7% 11,1% 17,8%
ESQUERDO
FEMININO

Tabela 7 — Género e alteracdes por dente quadrante esquerdo, arcada superior
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IC IL C 1PM 2PM 1M 2M
COUTN] BN BEN  EENECARNNECTENN BN
DIREITO
MASCULINO
QUADRANTE | 13,3% 11,1% 8,9% 4.4% 4.4% 13,3% 15,6%
DIREITO
FEMININO

Tabela 8 — Género e alteragdes por dente quadrante direito, arcada superior

IC IL C 1PM 2PM M 2M
Quadrante 7.3% 7.3% 7.3% 5,5% 5,5% 9,1% 7.3%
esquerdo
MASCULINO
Quadrante 11,1% 11,1% 6,7% 4,4% 4,4% 13,3% 13,3%
esquerdo
FEMININO

Tabela 9 — Género e alteragdes por dente quadrante esquerdo, arcada inferior

IC IL C 1PM 2PM 1M 2M
Quadrante 7,3% - 7,3% 5,5% 5,5% - 7,3%
direito
MASCULINO
Quadrante 13,3% 11,1% 6,7% 4,4% 4,4% 11,1% 15,6%
direito
FEMININO

Tabela 10 — Género e alteragdes por dente quadrante direito, arcada inferior
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Grafico 11 — Género e alteragdes por dente

Resultados

8,0% 10,0% 12,0% 14,0% 16,0% 18,0% 20,0%

A relacao entre idade e Amelogénese / Dentinogénese imperfeita nao € estatisticamente

significativa, (p = 0.924). Mesmo que existindo uma ligeira prevaléncia mais alta nos

individuos de menor idade.

57,10%

42,90%

HWAté 11 anos

0%

E>12 anos

0%

66,70%

33,30%

Amelogénese imperfeita Dentinogénese imperfeita

Al+DI

Grafico 12 — Idade e Amelogénese / Dentinogénese imperfeita
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A distribuig¢do das alteragdes por quadrante ¢ relativamente semelhante nos diferentes

escaldes etarios (p > .05). (Grafico 13)

WAté11anos “=>=12ANOS

17,90% 17,90%18,20% 18,20%

15,90% 14 30% 15,90%
) 0

12,50%

Sup. esq. Sup. dir. Inf.dir. Inf. esq.

Grafico 13 - Idade e alteragdes por quadrante

Ao nivel da arcada superior, encontrdmos uma propor¢ao significativamente mais
elevada de alteragdo nos pacientes com 12 anos ou mais nos caninos ¢ dentes anteriores,
ao contrario dos individuos até 11 anos onde a prevaléncia de alteragdo ¢ mais alta nos

segundos molares.

Na arcada inferior os resultados obtidos foram mais ou menos semelhante para as duas

faixas etarias. (Tabela 11, 12, 13, 14; Grafico 14)

IC IL C 1PM 2PM 1M M
QUADRANTE | 899 7.1% 5,4% 0,0% 1,8% 7.1% 14,3%
ESQUERDO
ATE 11 ANOS
QUADRANTE | [1,4% 11,4% 13,6% 11,4% 11,4% 11,4% 11,4%
ESQUERDO
>12 ANOS

Tabela 11 — Idade e alteragdes por dente quadrante esquerdo, arcada superior
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IC IL C 1PM 2PM 1M 2M
QUADRANTE | 8.9% 7.1% 5.4% 0,0% 0,0% 10,7% 12,5%
DIREITO
ATE 11 ANOS
Quaprante | NG |G [ | 4% | 114% 114% | 11.4%
DIREITO
> 12 ANOS

Tabela 12 — Idade e alteragdes por dente quadrante direito, arcada superior

IC IL C 1PM 2PM M M
QUADRANTE | 7.1%, 7,1% 3,6% 0,0% 0,0% 8.9% 8.9%
ESQUERDO
ATE 11 ANOS
QUADRANTE | 11,4% 11,4% 11,4% 11,4% 11,4% 13,6% 11,4%
ESQUERDO
>12 ANOS

Tabela 13 — Idade e alteragdes por dente quadrante esquerdo, arcada inferior

IC IL C 1PM 2PM 1M 2M
QUADRANTE | 7,19, 8,9% 3,6% 0,0% 0,0% 5,4% 12,5%
DIREITO
ATE 11 ANOS
QUADRANTE | 13,6% 11,4% 11,4% 11,4% 11,4% 15,9% 9,1%
DIREITO
> 12 ANOS

Tabela 14 — Idade e alteragdes por dente quadrante direito, arcada inferior
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Grafico 14 — Idade e alteragdes por dente

2.6 Distribucao das alteracoes em funcio do indice CPO

As diferencas nos valores do CPO em fun¢do da Amelogénese/dentinogénese nao sao

estatisticamente significativas (p > 0.05) em amba as dentigdes.

“CPODD =CPODP

4,69 505 4,46
2,86
sem alteracdo com altera¢do

Grafico 15 - CPO e Amelogénese / dentinogénese imperfeita
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V. Discussao

Neste estudo a prevaléncia de Al foi de 14%, este resultado ¢ muito mais alto do que o
referido no estudo de Yassin (2016), onde a prevaléncia de um grupo de individuos de
Arabia Saudita foi de 0,3%, tendo sido realizados exames clinicos, avaliadas as
ortopantomografias de 1252 criancas, sendo 638 individuos do sexo masculino, e 614

do sexo feminino, com idade entre 5 e os 12 anos.

Por outro lado Gupta et al (2011) avaliou 1123 individuos indianos, 572 do género
masculino ¢ 551 do género feminino, de maneira a identificar as anomalias de forma,
de nimero, de posicao e de estrutura dos dentes. Esta investiga¢do foi baseada também
no exame clinico, na ortopantomografia e foram realizada impressdes das arcadas
dentarias. Verificou que as anomalias de estrutura dos tecidos dentarios, como a DI e
Al, se encontram como a prevaléncia mais baixa das anomalias dentérias (0,27% de Al),

existindo so6 trés casos de amelogénese imperfeita.

Em 2012, Gadhia et al. baseado em diversos estudos sugere que a prevaléncia de Al a

nivel mundial ¢ inferior a 0,5%.

Por outro lado Temilola et al. (2014) verificou na sua investigacao, 16,1 % de casos de
Al de tipo I numa populacao pediatrica na Nigéria, cujos resultados estdo aproximados
dos nossos (14%). O autor avaliou 1036 individuos entre 4 meses € 12 anos, o exame
foi exclusivamente clinico com o critério de diagnoéstico clinico definido pela presenca
de sulcos e/ou fossas, generalizados ou ndo. Em contradicdo com os outros estudos
citados até agora, esta investigacdo mostrou que a alteracdo do esmalte foi uma das
anomalias mais prevalentes da amostra (16,1% de 26,6% de anomalias observadas).
Pode observar-se que entre 1036 individuos, 167 tiveram alteragdo do esmalte: 76 do
sexo masculino ¢ 91 do sexo feminino. Além disso, ao nivel da severidade da alteracao,
demonstrou que a maioria (77 individuos) tiveram uma expressao leve da alteragdo,
seguido da moderada (47 individuos) e da severa (43 individuos) (Temilola et al, 2014).
Adeniji et al. (1993) concluiu num estudo, que a Al de tipo I foi a alteracdo mais
frequente (6,7%) das alteragdes dos tecidos duros (10,4%) observados numa populagao
Nigeriana, sendo os seus resultados semelhantes aos de Temilola et al. e aos obtidos no

nosso estudo (14%). dependendo a populagdo estudada.
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India Gupta et al. 2011 0,27%
Nigeria Temilola et al. 2014 16,1%
Arabie Saudite Yassin 2016 0,3%
Portugal Toga 2017 14%

Tabela 15 - Prevaléncia Al em percentagem nos diferentes estudos

Gupta et al (2011), na sua investigacdo sobre 1123 individuos, encontrou uma
prevalencia de dentinogénese imperfeita de 0,09% ou seja, um caso de dentinogénese
imperfeita. O que corrobora o resultado de Yassin et al (2016), que analisou 0,1% de
pacientes afetados, ou seja, s6 um Unico caso de dentinogénese imperfeita na sua
amostra de 1252 individuos. Esta prevaléncia foi mais baixa do que as outras anomalias
dentarias que ele avaliou, e estd de acordo com o resultado do nosso estudo (0% de DI
isolada).

Por outro lado, Cassia et al. (2017), realizou em Franca um estudo através da
observagao de ortopantomografias, composto por uma amostra de 8830 pacientes, sendo
42,16% de individuos masculinos e 57,83% de individuos do sexo feminino. Os
critérios de diagnostico radiologico da DI foram avaliados relativamente a trés
elementos: raizes dentarias curtas, coroas globulares com constricdo cervical e
obliteracdo parcial/total da caAmara e/ou dos canais pulpares. Encontrou uma prevaléncia
de DI de 0,05%, concluindo tal como no nosso estudo que a prevaléncia de DI ¢
independante do sexo. Segundo La Dure-Mola et al. (2014), o Unico estudo com
validade cientifica foi publicado em 1975 por Witkop em que calcula a variacdo da

incidéncia da DI que, se encontra entre 1/6000 e 1/8000 dependendo da populagao

estudada.

USA Witkop 1975 0,013-0,017%
India Gupta et al. 2011 0,09%

Arabie Saudite Yassin 2016 0,1%

France Cassia et al. 2017 0,57%
Portugal Toga 2017 0%

Tabela 16 - Prevaléncia DI em percentagem nos diferentes estudos
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No que respeita ao resultado encontrado na nossa investigagao em relagdo a combinagao
das duas alteragdes (dentinogénese imperfeita + amelogénese imperfeita), ndo foi
possivel descobrir na literatura estudos de prevaléncia relatando esta situagdo, o que
confirma os dados por nds obtidos. A relacdo entre Al e DI com o sexo e idade, ndo é
estatisticamente significativa no presente estudo (p= 0,281), (p= 0,924)
respectivamente, o que vai de encontro ao estudo de Temilola et al. (2014), que
também nao encontrou uma relagao entre Al ¢ o sexo do individuo. Do mesmo modo
que Oberai et al. em 2010 e Cassia et al. em 2017, que sugerem que a DI ndo tem

relagdo com o sexo.

No que respeita a prevaléncia de Al e DI em relacao as denti¢cdes afetadas, no nosso
estudo, a denti¢ao decidua ¢ mais frequentemente atingida dado que encontrdmos uma
propor¢ao significativamente mais elevada de amelogénese imperfeita (42.9%), assim
como a associacdo da Al e DI (17%), sendo esta relagdo estatisticamente significativa
(p=0,001). No entanto, Temilola et al. (2014) obteve um resultado diferente, pois foram
registados mais casos de alteracdes dos tecidos dentarios na denti¢do permanente que na

decidua (5,4% vs 2,8%).

Ao nivel da relacdo das alteragdes com a distribuicdo nas arcadas, e quadrantes, foi
observada uma maior prevaléncia na arcada superior, com 17% das alteracdes no
quadrante superior esquerdo e 18% no quadrante superior direito, contra 16% e 14% nos
quadrantes inferior direito e esquerdo, respetivamente. Estes resultados, apesar de terem
uma ligeira diferenga, sao homogéneos e sem diferengas estatisticamente significativas
(p = 0,05). No seu estudo, Témilola et al. (2014) encontrou igualmente mais alteracdes
na maxila, mas sem significancia estatistica (2,8 % na maxila contra 2,5% na
mandibula). Em relagdo a localizagdo direita ou esquerda nos maxilares, foi encontrado
no estudo de Temilola et al, a reparticdo seguinte: 2,6% na direita, 2,7% na esquerda,

resultado diferente do nosso, onde existe maior prevaléncia a direita.

Devido a falta de publicacdes, relativa a este assunto, ndo foi possivel encontrar e
comparar o nosso resultado relativo a distribuicao das alteragdes ao nivel dos dentes.
Massignan et al, (2016), refere que no seu estudo, o dente mais afetado foi o segundo
molar mandibular (14.6%) seguido do primeiro molar (14.3%). Resultado diferente do
encontrado neste estudo, onde os dois dentes mais afetados foram o segundo molar

superior esquerdo (13%) seguido do segundo molar superior direito (12%).
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Relativamente a relagdo do indice de CPO com a Al e a DI, ndo existe relagao
estatisticamente significativa no presente estudo (p > 0,05). No que concerne as
alteragdes em relacao ao indice CPO, a hipotese consistia na possibilidade de encontrar
um indice CPO mais elevado nos pacientes com Al e/ou DI, pois os estudos
demonstraram uma relagdao entre a hipomineralizacdo do esmalte € o aumento do risco
de carie. Massignan et al, (2016), avaliou 1101 criangas dos 2 aos 5 anos, 6,1 % de
pacientes apresentavam hipoplasia do esmalte. Este autor afirmou que uma denti¢do
primaria com Al de tipo I, tem trés vezes mais probabilidade de ter caries dentarias do
que em auséncia de alteracdes. Por outro lado, segundo outros autores, o risco de lesdao
de carie nao ¢ mais elevado em individuos que apresentam Al, no entanto, esta hipotese
¢ controversa, dado que, atualmente nenhum estudo analisou o indice de CPO dos

pacientes com Al (Beslot et al, 2008; Muller-Bolla et al, 2012).

A variagdo de prevaléncia observada tanto na Al como na DI, nas diferentes
populacdes, pode ser devido a diferengas raciais, influéncias ambientais locais e
nutri¢ao. De facto, alguns estudos mostram uma maior prevaléncia de Al nas criangas
de paises em desenvolvimento, e criangas com malnutri¢do. Outras diferengas entre os
estudos, podem ser devido a técnica de escolha da amostra, a diferenga nos critérios de
inclusdo, nos critérios de diagnostico, a diferenca no desenho e na estrutura do estudo.
(Kanchanakamol et al, 1996; Gupta et al, 2011; Temilola et al, 2014; Cassia et al,
2017).

A prevaléncia relativamente alta de Al encontrada neste estudo, pode ser devido ao
facto de a maioria dos pacientes, com suspeita de alteragcdes raras dos tecidos dentarios,
serem frequentemente enviados, a consulta da Clinica Dentaria Egas Moniz pelos
médicos de familia, pediatras e outros médicos dentistas.
Nao foi encontrado nenhum estudo epidemiologico de prevaléncia sobre este tipo de
patologia que seja valido e tenha sido realizado em Portugal, e no resto do mundo.
Um estudo de prevaléncia, com uma amostra ampla, poderia contribuir para reavaliar a
amplitude destas patologias e a sua genética, bem como rever as opgdes terapéuticas
para um melhor acompanhamento dos individuos afetados. Para tal, serd necessario
desenvolver e adotar um sistema de censo para patologias odontogénicas raras (La

Dure-Molla et al, 2014).
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A falta, na literatura, de estudos epidemiolodgicos relativos a alteragdo dos tecidos duros
dos dentes, tal como amelogénese imperfeita e dentinogénese imperfeita, e as grandes
diferencas obtidas nos estudos existentes com amostras relativamente pequenas,

adiciona uma dificuldade na interpretagao dos resultados obtidos e sua comparacao.
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Conclusdo

V1. Conclusao

Os objetivos deste estudo consistiram em avaliar a prevaléncia da dentinogénese e
amelogénese imperfeita, em ambas as denti¢cdes e diferentes varidveis. Apos analise dos
resultados concluimos, que a prevaléncia de Al, DI e a associacdo de ambas as

alteracoes foi baixa, ndo tendo relacado com o sexo nem com a idade dos doentes.

Na denticao decidua foi encontrado maior prevaléncia de Al, assim como a associagao

entre Al e DI, no mesmo paciente embora com baixa incidéncia.

Nao existe alteracao significativa de prevaléncia de Al e DI ao nivel das arcadas e

quadrantes assim como da relacdo entre a maxila/mandibula e o indice CPO.
Relativamente aos dentes mais afectos foram os segundos molares superiores.

Em face dos resultados obtidos que estdo de acordo com diversos autores mundiais
podendo afirmar que devido a reduzida prevaléncia de Al, DI e associacdo de ambas,
confirmam-se 0s objetivos por nos definidos e consideramos vélida a nossa hipotese

nula.

Quando o médico dentista se depara com estes casos, devera estabelecer o diagnostico,
informar o paciente, preconizar a abordagem terapéutica que podera ter um

envolvimento multidisciplinar.

Finalmente, saliente-se que a Al e a DI sdo patologias graves que podem necessitar de
tratamentos complexos e dispendiosos. Torna-se, por isso, indispensavel, que os

servicos de satde publicos tenham em consideragao tal fato.
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VIII. Anexos

Anexo 1

- Consentimento Informado utilizado na histéria clinica da consulta de

Odontopediatria (2 paginas)

TITUTO
DE CIENCIAS

CONSENTIMENTO INFORMADO - ODONTOPEDIATRIA EGE‘G“E MONIZ

NOME DO PAI, MAE OU RESPONSAVEL PELO(A) MENOR

NOME DA CRIANCA

A equipa do Grupo de Odontopediatria da Clinica Universitaria do Instituto Superior de Ciéncias da
Saude Fgas Moniz, vem por este meio solicitar o consentimento para a observacio clinica e
obtengao de dados do(a) menor com o intuito de chegar a um diagnéstico clinico. Permitindo-nos,

assim, efetuar planos de tratamento, prognésticos e orcamentos para uma proposta de tratamento
erealizagao do mesmo.

Caso sejam necessarias consultas futuras, para garantir o sucesso dos tratamentos, estas podem vir

ser solicitadas pro outro profissional caso se verifique indisponibilidade temporaria ou definitiva
do primeiro.

Os dados clinicos da crianca deverao estar disponiveis para o novo clinico que venha a atender a
crianga, caso se verifique a situagao anterior, para que este possa ter acesso a todas as informagées
complementares e dados registados na histéria clinica até entio recolhidos.

Informamos ainda que no decorrer dos tratamentos podera haver evidéncia clinica para alteracio
do plano terapéutico inicialmente delineado em funcéo do diagnéstico prévio.

Reconhecendo ter sido suficientemente informado(a), na qualidade de responsavel pelo(a) doente
menor de idade, autorizo os profissionais que integram as consultas da Clinica Universitaria do
Instituto Superior de Ciéncias da Satide Egas Moniz a realizar os actos médicos que julguem
convenientes ao bem-estar e melhor satide oral do meu encarregado

Monte da Caparica de de 20

Nome legivel do(a) responsével pelo(a) menor

BI/CC/Passaporte

Assinatura do(a) responsavel pelo(a) menor

Docente clinico responséavel



1 SuP RIOR
:(m

CONSENTIMENTO INFORMADO - ODONTOPEDIATRIA ; EGAS MONIZ

NOME DO PAI, MAE OU RESPONSAVEL PELO(A) MENOR

NOME DA CRIANCA

A equipa do Grupo de Odontopediatria da Clinica Universitéria Egas Moniz solicitam o
consentimento para recolha de dados da ficha clinica do(a) menor, para estudos cientificos,
salvaguardando sempre a identidade do(a) doente.

Fomos informados de que somos livres de aceitar ou recusar, sem que isso altere as nossas relagdes
no que diz respeito aos cuidados a seres prestados.

Poderemosatodoo momento, se o desejarmos, parar a nossa participacao, sem suportar qualquer
responsabilidade.

Os dados recolhidos sao estritamente confidenciais. Autorizamos a recolha, a escolha e tratamento
dos dados contidos no processo pelas pessoas sujeitas ao segredo profissional. As informacoes

serao utilizadas para fins de investigacao médica. Em nenhum €aso, 0 NOSSO nome aparecera na
publicagao dos resultados.

Poderemos a todo o momento pedir informacao complementar.

Monte da Caparica de de 20

Nome legivel do(a) responsavel pelo(a) menor

BI/CC/Passaporte

Assinatura do(a) responsavel pelo(a) menor

Docente clinico responsével



Anexo 2 - Parte da historia clinica utilizada na consulta de Odontopediatria (3 paginas)

Existe outro historial médico

pertin , que deva referir? O Sim (O Nao
(Se sim) Data / Descreva ente sobre a crianga ou a familia, qu

Com que frequéncia o/a seu/sua filho(a) escova os dentes? vezes por Tem ajuda? O3 Sim O Nao

Come ou bebe (sem ser 4gua) ap6s escovagem nocturna? O Sim (IN&o (O As vezes

Com que frequéncia 0/a seu/sua filho(a) usa fio dentério?
CNunca: O Ocasionalmente () Diariamente  Tem ajuda? (J Sim (J Néo

Que tipo de escova o/a seu/sua filho(a) usa? O Dura O Média O Suave O Nio sabe

Que pasta de dentes 0o/a seu/sua filho(a) usa?

Qual é afonte da agua em sua casa? O Comunitéria OPrivada O Engarrafada

Por favor, confirme todas as fontes de fitior que o/a seu/sua filho(a) recebe:
O Agua (para beber) () Pasta de dentes () Bochecho (O Prescrigao (gotas/comprimidos/vitaminas)
OTratamento de fltior no dentista O Verniz de Fluor O Outro:

O/a seu/sua filho(a) come 3 refeigbes diarias, frequentemente? OSim ONao

O/a seu/sua filho(a) esta a fazer uma dieta especial/restrita? OsSim ONao Se sim, descreva:
Ele/ela come com ma vontade? OSim ONao Se sim, descreva:
Ele/ela tem uma dieta rica em agucares ou amidos? OSsim ONao Se sim, descreva:
Tem alguma preocupagao com o peso do/da seu/sua filho(a)? OSsim ONao Sesim, descreva:

Com que frequéncia come o seguinte:

Caramelo ou outros doces? ORaro O 1/2xpordia O 3oumaisvezes Produto:
Pastilha elastica? ORaro (J1/2xpordia O 3 ou mais vezes Tipo:
Snacks entre as refei¢oes? ORaro O 1/2xpordia (3 oumaisvezes Snack:
Refrigerantes ORaro O1/2xpordia (3 oumaisvezes Produto:

Refira outros hébitos alimentares importantes:




Exame Objectivo
Extra-Oral

Configuragdo Cranio-facial: () Dolicofacial () Mesiofaclal () Braquifacial

Assimetrias ou alteracdes cranlo-faclals: ()Sim () Ndo
Se Sim, Descreva ;

Problemas de ATM: O Sim () Nao
Presenca de sons articulares: O Sim () Ndo

Sintomatologia dolorosa na ATM: () Sim () Ndo
Se Sim, Descreva:

Intra-Oral

Alteragdes das mucosas: D Sim (O Nao  Localizacdo:

Se Sim, Descreva :

Hemorragia Gengival: O Sim (O Nao Localizagao:

Alteragdes das estruturas dentarias:

O Esmalte (O Dentina O Reabsorgdes Patolégicas (O Traumatismos
(O Anomalia de Nimero O Anomalia de Posigao

Detalhes:




Ficha Dentéria Internacional

‘3/ O % 15 w13 1 g a2 23 24 25 26 2 8
DA )E(DE(
S5 54 53 52 51 61 62 63 64 65
8 84 8 8 g 7 72 13 14 75
48 47 46 45 44 43 42 4 31 32 33 34 35 36 37 38
DENTIGAO DECIDUA | Ne. de dentes Cariados Perdidos Obturados
DENTIGAO DEFINITIVA | N°. de dentes Cariados Perdidos Obturados

Exames Complementares de Diagnéstico

Plano de Tratamento (Por ordem de prioridade)

Il Il 110

Prognéstico:

Observagoes:




Anexo 3 - Parecer da Comissdo de Etica da Egas Moniz Cooperativa de Ensino

Superior CRL
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Comissio de Etica
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*)

Proc. Interno n° 569

Ex.ma Senhora
Océane Edith Nelly Toga

Monte de Caparica, 24 de maio de 2017.

Ex.ma Senhora,

Venho comunicar-lhe que o Pedido de Parecer que submeteu & apreciagdo da Comissao de
Etica da Egas Moniz, com o tema denominado “Prevaléncia de casos de amelogenese e
dentinogenese imperfeita na populagao infantil da Clinica Universitaria Egas Moniz” foi
aprovado por unanimidade, mas informa-se de que na consulta das fichas clinicas, ndo deve

ter acesso ao nome.

Com os melhores cumprimentos,

A Presidente da Comissao de Etica da Egas Moniz

ProE:. Doutora Maria Fernanda de Mesquitg

EGAS MONIZ —'COOPERATIVA DE ENSINO SUPERIOR, CRL
Campus Universitario - Quinta da Granja — Monte de Caparica
2829-511 Caparica




