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RESUMO

Introdugdo: A amelogenesis imperfecta(Al) é um distirbio hereditario que afeta o
desenvolvimento do esmalte e que pode ocorrer tanto na dentigao decidua como

permanente, com auséncia de manifestagoes sistémicas.

Objetivos: Explicar a classificagao, diagndstico, prevaléncia e tratamento da Al. Elucidar
sobre o impacto que a amelogenesis imperfecta pode apresentar em criangas e

adolescentes.

Materiais e Métodos: Pesquisa bibliografica na base de dados Pubmed com as palavras-
chave: “amelogenesis imperfecta”, “management”, “treatment”, "esthetics”,
"diagnosis”, “follow-up” entre 2013-2023, exceto 3 artigos(2007,2009 e 2011).

Resultados: Encontraram-se 86 artigos. Apds a aplicagao de critérios de inclusao e

exclusao foram selecionados 20 artigos.

Discussao: A Al é um disturbio hereditario que afeta a formagao da estrutura do
esmalte. O diagnéstico baseia-se nos exames clinico e radiografico, histéria familiar e
exame genético. O plano de tratamento & multidisciplinar baseado num correto
diagnéstico e tendo em consideragao fatores como desejos e expetativas do paciente,
idade, condigoes socioecondmicas e tipo e gravidade da hipoplasia do esmalte.

Existem varias opgoes disponiveis para a reabilitagao oral, abrangendo uma grande
variedade de técnicas e procedimentos, deve comegar o mais cedo possivel para evitar

sensibilidade dentaria e perda de esmalte.

Conclus3o: E fundamental implementar um plano de tratamento precoce para melhorar

as fungoes estéticas, funcionais e para promover um impacto psicoldgico positivo em
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pacientes jovens. Além disso, a higiene oral adequada e visitas regulares ao consultério
sao essenciais para prevenir problemas dentarios adicionais.
Foi demostrado que apds o sucesso da reabilitagao dentaria, houve uma significativa

melhoria na qualidade de vida desses pacientes.
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ABSTRACT

Introduction: Amelogenesis imperfecta (Al) is a hereditary disorder that affects enamel
development and can occur in both primary and permanent dentition, with no systemic

manifestations.

Objectives: Explain the classification, diagnosis, prevalence and treatment of Al.
Elucidate the impact that amelogenesis imperfecta can have on children and

adolescents.

Materials and Methods: Bibliographic search in the Pubmed database with the
keywords: “amelogenesis imperfecta”, “management”,“treatment”, “esthetics”,
“diagnosis”, “follow-up” between 2013-2023, except 3 articles(2007, 2009 and 2011).

Results: 86 articles were found. After applying inclusion and exclusion criteria, 20

articles were selected.

Discussion: Al is an inherited disorder that affects the formation of enamel structure.
The diagnosis is based on clinical and radiographic examinations, family history and
genetic examination. The treatment plan is multidisciplinary based on a correct
diagnosis and taking into account factors such as the patient's wishes and
expectations, age, socioeconomic conditions and type and severity of enamel
hypoplasia.

There are several options available for oral rehabilitation, covering a wide variety of
techniques and procedures, you should start as soon as possible to avoid tooth

sensitivity and loss of enamel.

Conclusion: It is essential to implement an early treatment plan to improve aesthetic
and functional functions and to promote a positive psychological impact in young
patients. In addition, proper oral hygiene and regular visits to the office are essential

to prevent further dental problems.
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It was demonstrated that after successful dental rehabilitation, there was a significant

improvement in the quality of life of these patients.
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1 INTRODUCAO

A amelogenesis imperfecta & um distadrbio hereditario que afeta o desenvolvimento
quantitativo e qualitativo do esmalte e que pode ocorrer tanto na dentigao decidua
como permanente, com auséncia de manifestagoes sistémicas!'?.

Estima-se que a prevaléncia é entre 1:700 e 1:14000, dependendo da populagao
estudada®?.

Existem diversas classificagoes, atualmente a mais utilizada é a de Witkop, baseado no
fendtipo e heranga genética. Pode ser classificada como hipoplasica, hipomaturadsa,
hipocalcificada e hipomaturada-hipoplasica com taurodontismo.

Cada tipo principal de Al pode ser dividido em varios subtipos, dependendo das
caracteristicas clinicas e padroes de heranga®4.

Pode aparecer por transmissao autossomica dominante, autossdomica recessiva, ligada

ao X dominante ou ligada ao X recessivo®).

Diferentes mutagoes nos genes que transcrevem as principais proteinas da matriz e as
proteinases do esmalte tém sido associadas a fendtipos do Al: Calicreina-

4;amelogenina;enamelina; enamelisina®.

Anomalias dentarias associadas 8 Al sao: incorreto desenvolvimento do esmalte,
sensibilidade dentaria, ma estética dentaria, diminuicao da dimensao vertical, mordida

aberta anterior ou dentes inclusos(5).

Pacientes com Al relatam ter dificultade em manter a higiene oral, diminuicao da
fungao mastigatéria e baixa autoestima,afetando a sua qualidade de vida geral. O
tratamento requer uma abordagem multidisciplinar tendo em conta fatores como o
nivel socio econémico do paciente, idade, tipo e gravidade da Al.

Existe uma ampla variedade de tratamento com coroas de ago inoxidavel, resina

composta,
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Aspectos preventivos na denticao decidua e mista incluem aconselhamente

dietético,suplementos de flGor e instrugoes de higiene oral®”.

2 OBJETIVOS

O objetivo principal desta dissertagao é avaliar as diferentes opgoes de reabilitagao
oral na denticao decidua, mista e permanente em pacientes com amelogenesis
imperfecta.

Um segundo objetivo foi classificar os diferentes tipos que existem e elucidar sobre o
diagnéstico e o impacto que a amelogenesis imperfecta pode apresentar em criangas

e adolescentes.

3 MATERIAIS E METODOS

Foi realizada uma pesquisa bibliografica na base de dados PubMed. As palavras chave
utilizadas foram: “Amelogenesis imperfecta” AND “management” AND “treatment”
AND “esthetics” AND “diagnosis” AND “follow-up”

Os critérios de inclusao envolveram artigos publicados no idioma inglés, portugués e
espanhol, relatando a amelogenesis imperfecta e o seu tratamento, publicados desde
abril de 2007 ate julho de 2021, com texto integral disponivel.

Os critérios de exclusao foram artigos publicados num idioma diferente ao inglés,
portugués e espanhol, publicados antes do 2007 e artigos de revisoes

Foram analisados independentemente os titulos e resumos de artigos potencialmente
relevantes.

Do ndmero total de artigos encontrados, a segunda selegao foi realizada pela leitura
individual de cada um deles quanto ao objetivo desta dissertagao.

Foram selecionados varios artigos de pacientes com idade maior dos dezoito anos ja
que muitos dos estudos abordam um acompanhamento da crianga até a idade adulta

para descrever o tratamento definitivo em pacientes com Al.



CESPU

INSTITUTO UNIVERSJTARIO
DE CIENCIAS DA SAUDE

“fff

Como ponto de partida desta revisao, foi formulada uma questao, segundo a estratégia
PICOS “Population, Intervention, Comparison, Outcomes and Study design”.

Qual é o tratamento em pacientes com amelogenesis imperfecta?

-—
.

Populagao: criangas com amelogenesis imperfecta.

N

Intervengao: relatar os diferentes tipos de amelogenesis imperfecta e o seu

tratamento.

3. Comparagao: comparagao dos diferentes tipos de Al que existem assim como o
seu tratamento.

4. Resultados: E fundamental implementar um plano de tratamento precoce para

melhorar as fungbes estéticas, funcionais e para promover um impacto

psicoldgico positivo em pacientes jovens.
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Pubmed
N=86
Artigos selecionados Artigos excluidos
por titulo e abstract por titulo e abstract
N=44 N=42
Artigos selecionados Artigos excluidos por
pela leitura completa falta de relevancia
N=40 N=4

Excluidos apds
leitura completa

N=20

Artigos finais
N=20

Esquema 1: esquematica da estratégia de pesquisa (fluxograma)



CESPU

INSTITUTO UNIVERSJTARIO
DE CIENCIAS DA SAUDE

“fff

4 RESULTADOS

A pesquisa bibliografica identificou um total de 86 artigos no PubMed. Apds leitura dos
titulos e resumos dos artigos, 42 foram excluidos por nao atenderem aos critérios de
inclusao. Os 44 artigos potencialmente relevantes foram avaliados. Desses artigos, 4
foram excluidos por nao fornecerem informagoes abrangente considerando o objetivo
do presente estudo e 40 foram selecionados para leitura completa. Desses, artigos, 20
foram excluidos por nao serem revelantes. Assim, 20 artigos foram selecionados para
esta revisao, dos quais, nove apresentam estudos sobre a forma hipoplasica(tipo I) da
Al, trés sobre a forma hipomatura (tipo Il), um sobre a forma hipocalcificada (tipo Il),
dois nao especificam que tipo de Al esta envolvido, um apresenta os trés tipos de Al
em casos diferentes, um aborda os problemas na longevidade das restauragoes em
pacientes com esta doenga,dois falam sobre as caracteristicas clinicas e radiograficas

da doenga e um sobre a classificagao atual da Al.

Os principais resultados s3o apresentados a seguir (Tabela 1).
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Tabela 1: Informagdes relevantes obtidas dos resultados selecionados(tabela de resultados)

AUTOR/TITULO OBJETIVO MATERIAIS E METODOS TRATAMENTO CONCLUSAO

CRAWFORD PJ Obter uma classificagdo | Sistemas de classificagdo da A condigao apresenta problemas de socializagao, fungao

“Amelogenesis da Al amelogénesis imperfecta e desconforto, mas pode ser controlada por intervengao

imperfecta” vigorosa precoce, preventiva e restauradora, com o
tratamento continuado durante a infancia e na vida

2007(5) adulta.

DILSAH COGULU
"0Oral rehabilitation of

Descrever o diagnéstico
, plano de tratamento e

Menina de 7 anos de idade no
Departamento de

Restauragoes adesivas e
coroas pré-fabricadas foram

Restauragdes adesivas e coroas pré-fabricadas num
paciente jovem com IA devem ser consideradas como um

a patient with reabilitagdo dentaria de | Odontopediatria da usadas para reduzir a primeiro estagio de tratamento para manter a
amelogenesis um paciente com Universidade de Ege,Turquia. sensibilidade, melhorar a quantidade maxima de tecido dentario e restaurar a
imperfecta” amelogénese imperfeita estética e restaurar a fungao | estética e a fungao.

autossdmica recessiva mastigatoria.
2009(12)
SHASHIKIRAN N Manejo adequado do Crianga de 3 anos de idade Reabilitagdo total da boca Este relato de caso descreve uma abordagem nao

“Amelogenesis
Imperfecta:Full Mouth
Rehabilitation in
Deciduous Dentition”

2011(20)

paciente,eliminar a
sensibilidade dentaria
enquanto melhora a
estética, a fungao
mastigatéria e a
autoconfianga.

com coroas de ago inoxidavel
nos dentes posteriores e
facetas indiretas de resina
composta nos dentes
anteriores

invasiva e facil de seguir para restauracdo de coroas
clinicas de dentes deciduos com perda total ou parcial de
esmalte. A técnica restauradora usando coroas indiretas
e facetas nao requer preparo dentario com instrumentos
rotatérios e pode ser usada em criancas a partir dos 3
anos de idade. A confegado extraoral da restauracdo torna
o tratamento mais curto e mais confiavel.

CHIUNG-FEN CHEN
"“Assessment of
restorative treatment
of patients with
amelogenesis
imperfecta”

2013 (16)

Avaliar os resultados do
tratamento restaurador
na dentic3o mista de
pacientes com
amelogénese imperfeita
(Al) e determinar o
estado de salde oral
po6s-reabilitacao e a

Exames clinicos e radiograficos
foram realizados em oito
pacientes com Al de 8 2 18
anos, sem outros
disturbio;sistémicos: avaliou-se
também histérias de
restauracpes colocadas nos
incisivos permanentes e/ou
primeiros molares

-Coroas de ago para os
molares

-Restauragoes diretas e
indiretas de resina composta
para os dentes anteriores.

Durante a denticao mista, dentes com amelogénese
imperfeita podem ser restaurados por modalidades
convencionais de tratamento. As restauracoes diretas
devem ser consideradas “provisdrias” com varios reparos
antecipados. Os individuos ficaram satisfeitos com sua
aparéncia e relataram uma diminuicao da
hipersensibilidade.

12
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satisfacao dos
pacientes.

permanentes pelo menos seis
meses antes do estudo na
Clinica Odontoldgica Infantil da
Universidade de Michigan

ERGUN G

"Functional and
esthetic rehabilitation
of a patient with
amelogenesis

Descrever o
planeamento
terapéutico e os
procedimentos de
reabilitacdo vivenciados

Mulher 19 anos na
Universidade de Gazi

Reabilitacdo total maxilar e
mandibular com coroas de
cerdmica de dxido de zirconio

A reabilitacdo estética e funcional de Al hipoplasica foi
realizada com o uso de restauracoes de ceramica de
6xido de zircOnio. As expectativas funcionais e estéticas
da paciente foram alcancadas e nenhum problema foi
detectado na terceira visita clinica anual.

imperfecta” por um paciente
acometido por |A
2013(11)
MILLET C Descrever o tratamento | Paciente de sexo feminino de 0 tratamento foi durante um | A reabilitacdo oral completa de pacientes com formas

“Multidisciplinary
management of a
child with severe open
bite and amelogenesis

multidisciplinar e a
reabilitacdo fixa com
restauracpes
metalocerdmicas de

10 anos no Departamento de
Odontopediatria do Hospices
Civils de Lyon.

periodo de 8 anos
envolvendo a dentigdo mista
e permanente

-Coroas Ni-CR pré-formadas

graves de IA é um desafio para a equipe odontoldgica.
Uma combinacdo de tratamento ortoddntico, cirurgia
ortognética e reabilitacdo protética foram essenciais
para alcancar resultados estéticos e funcionais com

imperfecta” uma jovem com Al para os molares definitivos e | sucesso.
2013 (10) hipocalcificada, mordida deciduos.
aberta severa e -0s dentes anteriores foram
instabilidade oclusal. restaurados com resina
composta.
-Coroas metaloceramicas
para toda a dentigdo
definitiva
KORUYUCU M Apresentar um 31 pacientes(16 do sexo -Facetas diretas e indiretas 0 plano de tratamento deve ser baseado na idade do
“Clinical findings and diagnéstico e diferentes | feminino,15 do sexo de resina composta para paciente, tipo de defeitos e necessidades individuais dos
long-term métodos de tratamento | masculino) com Al foram dentes anteriores definitivos | pacientes. O plano de tratamento é essencial, ndo s6 por
managements of de pacientes de examinados entre 2007 e 2010 | e deciduos. razoes funcionais e estéticas, mas também pelo impacto
patients with diferentes idades com na Universidade de Istambul. psicoldgico positivo em pacientes jovens.
amelogenesis amelogénese imperfeita
imperfecta”

2014 (4)
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-Coroas de zirconia e coroas
metaloceramicas para dentes
permanentes

-Coroas de ago inoxidavel
para molares deciduos

SREEDEVI S
“Interdisciplinary Full
Mouth Rehabilitation

Preservar a estrutura
dentaria maxima,
aumentar a dimensao

Mulher de 28 anos com Al
procurou ao Departamento de
Prétese Dentaria com queixas

Todos os dentes superiores e
inferiores foram restaurados
com coroas definitivas de

A restauragao da estética e da fungdo em pacientes com
Al pode ser alcangada por meio de diagndstico preciso e
com uma abordagem interdisciplinar.

of a Patient with vertical e restaurar a porcelana fundida em metal

Amelogenesis funcao mastigatéria e

Imperfecta” melhorar a estética

2014 (14)

DE SOUZA Demostrar, por meio de | Menina de 8 anos -Nos dentes posteriores Observou-se redugao bem-sucedida da sensibilidade

“Noninvasive and
multidisciplinar
approach to the
functional and
esthetic rehabilitation
of amelogenesis
imperfecta:a pediatric
case report”

um relato de caso, um
tratamento reabilitador
por abordagem nao
invasiva e
multidisciplinar de um
paciente pediatrico com
forma hipoplasica de Al
e melhorar a fungdo
mastigatoria e

encaminhada 4 Clinica de
Odontopediatria da Facultade
de Odontologia de Araraquara

foram realizadas coroas
indiretas de resina composta.

- Os dentes anteriores foram
restaurados com resina
composta direta.

dentaria e melhora dos aspectos estéticos e funcionais,
bem como da qualidade de vida.

2014 (13) hipersensibilidade
dentaria
POUSETTE LUNDGREN | Comparar a sadude oral e | 82 pacientes com Al de 6 a 25 Foram feitas restauragoes A qualidade das restauragoes de resina composta e
G a longevidade das anos e um grupo control. com resina composta e iondmero de vidro em pacientes com Al é pior do que em
"Outcome of restauragoes dentarias Foram recrutados de 22 restauragoes com coroas de pacientes sem esta doenga. A longevidade destas

restorative treatment
in young patients with
amelogenesis
imperfecta.a cross-
sectional,
retrospective study “

2014 (18)

num grupo de pacientes
jovens com Al em
comparagao com um
grupo controle

clinicas do Servigo
Odontolégico Pdablico na
Suecia.

porcelana Procera tanto nos
pacientes com Al como no
grupo control

restauragoes foi menor e a terapia com coroas protéticas
teve uma longevidade significativamente maior do que
as restauragoes de resina composta e ionémero de vidro
no grupo da Al
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MARQUEZIN MC
"Aesthetic and
functional
rehabilitation of the
primary dentition

Descrever a reabilitacdo
oral de um paciente com
amelogenesis
imperfecta para
melhorar a estética,

Paciente de sexo masculino de
cinco anos

Coroas de aco inoxidavel nos
molares deciduos e resina
composta nos dentes
anteriores.

As expectativas de fungao e estética do paciente foram
alcangadas. No exame clinico nao foi observado nenhum
problema nos tecidos moles ou na manutengdo das
restauragoes.

affected by restaurar a
amelogenesis fungdomastigatoria e
imperfecta” eliminar a sensibilidade
dentaria.
2015 (3)
1ZGI AD Eliminar a sensibilidade | Paciente masculino de 19 anos | Foram aplicadas 0 tratamento de um paciente com Al é uma questao de
“Amelogenesis dentaria e restaurar a encaminhado para o restauragoes fixas de encontrar um equilibrio risco-beneficio aceitavel tanto
Imperfecta: aparéncia estética departamento de prétese porcelana fundida com metal | para o profissional quanto para o paciente. Ao final do

Rehabilitation and
Brainstorming on the
Treatment Outcome
after the First Year”

2015 (1)

dentaria do hospital
universitario

de cobertura total em todos
os dentes.

tratamento,esse equilibrio e o principal objetivo da
reabilitagdo protética foram alcangados com sucesso.

NAIK M

"“Diagnosis, Treatment
Planning, and Full-
mouth Rehabilitation

Formular um plano de
tratamento mais
adequado para ir de
encontro as

Paciente feminino de 24 anos

-Coroas metaloceramicas
individuais foram fabricadas
para os primeiros molares e
pré-molares superiores e

Uma abordagem interdisciplinar é indispensavel para
avaliar, diagnosticar e tratar pacientes com amelogénese
imperfeita usando uma combinagdo de tratamento
ortoddntico, endoddntico, periodontal, protético e

in a Case of necessidades e inferiores. restaurador. A idade e o status socioeconémico do
Amelogenesis expectativas do paciente, o tipo e a gravidade do distarbio também
Imperfecta” paciente -0s dentes anteriores devem ser levados em considerac3o.

inferiores foram
2018 (8) reconstruidos com

restauracges diretas de

resina composta
TOUPENAY S Relatar tratamentos de | Pacientes de 3, 8 e 16 anos que | -Coroas de ago inoxidavel Questdes funcionais e estéticas exigem que os pacientes

“Amelogenesis
imperfecta:therapeutic
Strategy from primary
to permanente

pacientes com Al desde

foram encaminhadas ao Centro
de Referéncia de Doengas
Raras de Paris

foram aplicados em todos os
primeiros molares
permanentes.

sejam tratados; esse atendimento clinico deve ser
realizado o mais precocemente possivel para possibilitar
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dentition across case
reports”

2018 (9)

a infancia até o inicio da
idade adulta.

-0Os dentes anteriores foram
restaurados com facetas
indiretas e restauragoes
diretas de resina composta

o crescimento harmonioso do complexo maxilofacial e
prevenir a dor.

ADORNO-FARIAS D
"Diversity of clinical,
radiographic and
genealogical findings
in 41 families with
amelogenesis

Descrever e determinar
a frequéncia das
caracteristicas clinicas e
radiograficas e os
padroes de heranga
encontrados em 41

Foram analisados os registros
clinicos,fotografias,padroes de
heranga e radiografias de 121
individuos recrutados entre
2003 e 2016.

Os subtipos clinicos, autossémico recessivo hipomaturo,
autossomico dominante hipoplasico e autossdmico
recessivo hipomaturo/hipoplasico foram os mais
prevalentes neste grupo.

imperfecta” familias chilenas
diagnosticadas com
2018 (7) diversos tipos de Al.
D CEYHAN Apresentar 75 pacientes entre 3 e 15 anos | Coroas de ago inoxidavel 0 diagnéstico precoce e as intervencoes considerando as

"“A long-term clinical
study on individuals
with amelogenesis
imperfecta”

2019 (2)

caracteristicas
sociodemograficas e
familiares, achados
clinicos e sistémicos,
necessidades de
tratamento
odontolégico e
anomalias dentarias
concomitantes em
pacientes com

amelogénese imperfeita.

de idade com Al examinados
no Departamento de
Odontopediatria entre 1999 e
2017 na Faculdade de
Odontologia de Isparta, Turquia

foram usadas para prevenir 3
perda de dimens3o vertical e
controlar a oclusao

condicoes varidveis no tempo com acompanhamento de
longo prazo fornecem melhorias significativas na
manutencdo clinica de pacientes com Al.

SABANDAL MMI
"“Restorative
treatment in a case of
amelogenesis
imperfecta and 9-year
follow-up:a case
report”

2020 (17)

Melhorar o conforto da
mastigagao, diminuir a
sensibilidade e
prolongar o tempo até
que possiveis
tratamentos adicionais
tenham que ser
considerados.

Relato de caso, paciente de 16
anos ,mostra um
acompanhamento de 9 anos
apos o tratamento restaurador
na Universidade de
Odontologia de Munster.

Restauragoes diretas de
resina composta com a
técnica de condicionamento
total em todos os dentes do
maxilar superior e inferior
exceto o incisivo lateral
superior esquerdo.

0 tratamento restaurador realizado prolongou o tempo
até que um tratamento adicional deva ser considerado,
como o tratamento protético.
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ROMA M
“Management
guidelines for
amelogenesis
imperfecta: a case
report and review of
the literature”

2021 (6)

Melhorar o componente
funcional, estético e
mastigatério

Paciente indiana de 23 anos
compareceu no Departamento
de Odontologia Conservadora e
Endodontia de Manipal, india
com queixa principal de
descoloragdo amarelada.

Foram feitas restauragoes
metaloceramicas para
garantir maior estabilidade
,durabilidade mecanica,
estética e protegao da
dentina remanescente.
Facetas laminadas foram
descartadas pela
sobreposicao horizontal.

A reintegragao do paciente com Al é um desfio constante
para o clinico que requer extremo cuidado, precisao e
abordagem interdisciplinar com partipagao ativa de
varios ramos da odontologia.

Assim, as expectativas do paciente foram alcangadas
com a melhora dos aspetos funcionais e estéticos.

MOHN M
“Management of
Amelogenesis
Imperfecto in
Childhood:Two Case
Reports”

2021(15)

Relatar o manejo de
individuos com Al desde
a denticdo mista na
infancia até a denticao
permanente no inicio da
idade adulta,
apresentando dois
pacientes para melhorar
a estética e aumentar
dimensao vertical.

Pacientes de 7 e 12 anos com
Al tipo ll, hipomineralizada,

restaurada sob anestesia geral.

-Coroas de ago inoxidavel
foram aplicadas nos
segundos molares deciduos.

-Resina composta direta foi
aplicada nos molares e
dentes anteriores
permanentes

-Coroas compostas indiretas
totais para reconstruir a
dimensao vertical.

Os casos descritos neste trabalho mostram a
complexidade do atendimento odontolégico de
anomalias estruturais de origem genética. Pacientes com
anomalias estruturais hereditarias requerem cuidados
dentarios rigorosos ao longo da vida para manter os
resultados terapéuticos.
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5 DISCUSSAO

O esmalte dentdrio &€ um tecido de origem ectodérmica e & a estrutura mais
mineralizada do corpo humano, com 85% do seu volume ocupado por cristais de
hidroxiapatite".

A formagao do esmalte é mediada por ameloblastos e ocorre em trés estagios: secregao
da matriz organica, mineralizagao da matriz e maturagao do esmalte. A Al resulta duma
interrupcao em pelo menos um desses estagios, com a diversidade de fendtipos
refletindo o estagio em que ocorre a interrupgao®.

A amelogenesis imperfecta € um distarbio hereditario que afeta a formagao da
estrutura do esmalte. Geralmente ocorre na auséncia de caracteristicas sistémicas e
pode ocorrer na dentigao decidua e permanente. Estima-se que a prevaléncia é entre
1:700 e 1:14000, dependendo da populagao estudada®®*),

Apresenta padroes de heranga autossomica dominante, autossémica recessiva, ligada
a0 sexo e esporadica, sem manifestagao sistémica.

Atualmente sabemos que a origem desta patologia é devida a uma alteragao genética
durante a amelogenesis ©.

Os principais genes conhecidos por causar Al sao amelogenina, enamelina, enamelisina
KLK4(peptidase 4 relacionada a calicreina)®©).

De acordo com Witkop existem quatro tipos: hipoplasica,hipomaturada,hipocalcificada

e hipomaturada-hipoplasica com taurodontismo'®.

5.1 CLASSIFICACAO

Al tipo | hipoplasica: resulta duma falha na fase secretora durante a formagao da matriz
do esmalte na 1° etapa da amelogenesis, resultando numa alteragao quantitativa do

esmalte com redugao da espessura podendo ser localizada ou generalizada.
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E caracterizada por coroas com esmalte fino e superficie aspera com sulcos e cor
marrom amarelada.

Na radiografia apresenta uma diminuigao local ou generalizada da espessura do
esmalte”10),

Al tipo Il hipomaturada: ocorre devido a um defeito na remogao da proteina da matriz
extracelular resultando em diminuigao da deposigao mineral e aumento da retengao da
matriz na 3° etapa da amelogenesis.

A dureza durante a sondagem e a espessura do esmalte sao normais. O esmalte
comprometido tende a lascar da dentina subjacente em vez de se desgastar.

A c6r do esmalte mostra um padrao manchado e descolorido.

Na radiografia, a opacidade do esmalte esta diminuida®.

Al tipo Ill hipocalcificada: & a forma mais grave. Associada a defeitos na calcificagao
com um conteddo de esmalte reduzido. O esmalte apresenta uma menor concentragao
de minerais, e portanto & mais suscetivel ao desgaste. A alteragao ocorre na 2°etapa
da amelogenesis.

A camada do esmalte pode ter espessura normal mas é aspero, pigmentado e cor
amarelo escuro ou marrom.

Na radiografia, o esmalte apresenta menor opacidade®'?),

Al tipo IV "hipomaturada-hipoplasica”: € uma combinagao dos tipos | e Il, associada ao
taurodontismo.

0 esmalte € manchado de branco-amarelo-marrom e mostra padroes hipoplasicos com
areas parcialmente imaturas.

Radiograficamente, o dente apresenta-se com camaras pulpares aumentadas e com

raizes curtas e estreitas(3).

5.2 DIAGNOSTICO

O diagndstico baseia-se nos exames clinico e radiografico, histéria familiar e se

possivel, exame genético.
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Este disturbio apresenta um grande impacto em criangas e adolescentes devido a
estética o que pode limitar a sua qualidade de vida.

Uma ortopantomografia pode dar os primeiros sinais com alteragdes no tamanho das
coroas ou dentes retidos. Com as periapicais podemos identificar alteragdes na
mineralizagao, na opacidade do esmalte-dentina e no tamanho da camara pulpar2®).
Um diagndstico precoce e uma correta intervengao sao essenciais para prevenir danos
progressivos da dentigao e ajudar no bem-estar psicossocial e na autoestima do
paciente com Al™,

Os sintomas orais da Al, independentemente do tipo que seja, sao semelhantes, tais
como sensibilidade dentaria, dentes perdidos ou impactados, taurodontismo, perda da
dimensao vertical e estética comprometida levando a dificuldade na mastigagao e uma
higiene oral insatisfatoria, sendo a estética e hipersensibilidade as queixas mais

comuns dos pacientes®).

Antigamente, pacientes com Al foram tratados com extragoes maltiplas seguidas da
confeccao de proteses totais. Essas opgoes sao psicologicamente negativas,

especialmente em adolescentes'®.

Um diagndstico precoce e preciso é clinicamente importante para descartar a
ocorréncia de doengas sistémicas que possam acompanhar a Al. Além disso, ajuda no
reconhecimento da condigao para que medidas preventivas possam ser fornecidas
precocemente e assim evitar danos na dentigao?®.

A primeira etapa do plano de tratamento é a prevengao, com instrugoes de higiene oral,
aconselhamento dietético para limitar a ingestao de agucar e aplicagao topica de fldor
com a finalidade de remineralizagdo do esmalte para a sua posterior reabilitagao®.
Frequentemente os pacientes apresentam dificuldade para manter uma boa higiene
oral, o que pode levar & diminuicdo da funcdo mastigatoria e baixa autoestima.E
fundamental, portanto, a motivagao do paciente e pais para manter uma boa higiene
oral ja que uma fraca sadde gengival vai complicar os procedimentos restauradores e

aumentar o risco de problemas periodontais no futuro(™.
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Para reduzir a sensibilidade dentaria pode ser utilizado fluoreto de sddio,22.600ppm.
O principal mecanismo do flGor para aliviar a sensibilidade é a sua capacidade quimica

de reduzir e bloquear os movimentos de fluidos nos tGbulos dentinarios .

A intervengao precoce é muito importante no tratamento de pacientes com Al.

O tratamento tardio pode acelerar o desgaste do esmalte e a hipermineralizagao da
dentina superficial implicando um alto grau de resisténcia aos acidos, o que afeta
negativamente a penetragao das resinas adesivas e da origem a uma camada hibrida
fraca e com baixa capacidade de unido, diminuindo assim o sucesso clinico dos

tratamentos®.

5.3 TRATAMENTO

0 desenvolvimento de um plano de tratamento correto e multidisciplinar baseado num
correto diagnéstico e tendo em consideragao fatores como desejos e expectativas do
paciente, idade, condigoes socioecondmicas, tipo e gravidade da hipoplasia do esmalte,
com o objetivo de conseguir sadde estética,mastigatéria,funcional e psicoldgica

aceitaveis(m),

A ma higiene oral & um problema reconhecido em pacientes com Al devido a superficie
aspera do esmalte que causa retengao de biofilme e sensibilidade dentaria durante a
escovagem. Instrugoes de higiene oral sao essenciais para o sucesso do tratamento. O
uso de agua morna e uma escova macia podem ajudar na melhora da higiene ja que
reduz a dor durante a escovagem. Além disso, o uso regular de colutdrios com flGor
pode ajudar a reduzir a sensibilidade e prevenir caries. Instrugoes de higiene oral,
selantes de fissuras e aplicagoes topicas de flGor podem ser administrados na dentigao

decidua e permanente no periodo de acompanhamento clinico®®.

No tratamento de pacientes jovens deve-se ter em consideragao o desenvolvimento

dos aspectos craniofaciais e psicoldgicos da crianga para garantir condigoes favoraveis
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a3 erupgao dos dentes permanentes, bem como ao crescimento normal dos ossos faciais

e das articulagoes temporomandibulares).

Existem varias opgoes disponiveis para a reabilitagao oral, abrangendo uma grande
variedade de técnicas e procedimentos. De acordo com Toupenay et al, ainda nao ha
consenso sobre o protocolo de terapia mais eficaz. O tratamento deve comegar o mais
cedo possivel para evitar sensibilidade dentaria e perda de esmalte. Em muitos casos,
especialmente nos dentes posteriores com perda extensa de esmalte, as restauragoes
totais sao recomendadas.

Atualmente, existem numerosos sistemas adesivos que permitem restaurar a fungao e

estética por um longo periodo de tempo .

Na denticao decidua e mista sao utilizadas restauragoes com iondmero de vidro devido
3 sua ligagao quimica ao esmalte e a dentina, libertagao de fldor , biocompatibilidade
e estética 616),

Os compémeros ,que combinam as vantagens dos cimentos de iondmero de vidro e
dos compésitos e resina composta direta e indireta podem ser usadas para
restauragoes dos dentes anteriores deciduos. Podem ser usados como tratamento
provisorio para proteger os dentes afetados , evitando tratamentos mais invasivos x

restabelecendo a qualidade de vida e autoestima do paciente 3,

No caso dos molares deciduos as coroas de ago inoxidavel sao a primeira escolha. Sao
de facil adaptagao, duraveis, relativamente baratas e sao de cobertura total capazes
de reproduzir com precisao a anatomia dos molares deciduos. Além disso, previnem o
desenvolvimento de caries e desgaste do esmalte, protegem o complexo dentina-polpa,
reduzem a sensibilidade dentaria, o desgaste dentario € minimo e mantém o espago

adequado e a dimensao vertical da oclusao®®),

A reabilitagao deve ser feita assim que os dentes erupcionarem. Os principais objetivos

do tratamento devem ser: preservar as estruturas dentarias, manter a vitalidade dos
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dentes, diminuir a sensibilidade dentaria, manter a dimensao vertical e melhorar a
estétical®.

E importante destacar que o tratamento definitivo deve ser adiado até a idade adulta
para nao interferir na fase de transigao da dentigao.

Na Al hipomineralizada, o uso de cimentos de iondmero de vidro nas superficies
oclusais pode ajudar a reduzir a dor dentaria causada por essa condigao e,assim, adiar
o tratamento definitivo até a erupgao da denticao permanente. O tratamento
ortoddntico nao é contraindicado em pacientes com Al. O tratamento reabilitador

definitivo deve ser feito no final do tratamento ortoddntico .

Mirja Mohn, num caso clinico de um paciente com dentigao mista e Al hipoplasica,
realizou um estudo apds uma reabilitagao com coroas de ago inoxidavel nos segundos
molares deciduos cimentadas com iondmero de vidro. Os molares permanentes e
anteriores foram restaurados com resina composta, sem remogao do esmalte
defeituoso.No caso da Al tipo |, o esmalte apresenta caracteristicas semelhantes ao
esmalte normal e portanto a terapia adesiva pode ser aplicada de forma normal. Apés

6 meses todas as restauragoes apresentaram resultados satisfatorios’>.

Restauragoes diretas com resina composta foram escolhidas para melhorar a qualidade
de vida num paciente de nove anos sem aumento do risco de exposigao pulpar durante
o preparo do tratamento pelo autor Martin Ml Sandanbal, com o objetivo de adiar o
tratamento invasivo e manter a vitalidade pulpar.Todos os dentes do maxilar superior
e inferior, com excegao do incisivo lateral superior esquerdo, foram tratados dessa
forma. O condicionamento total das superficies dentarias foi realizado e o sistema
adesivo foi aplicado nas superficies condicionadas de acordo com as instrugoes do
fabricante garantindo uma adesao adequada da restauragao de resina composta ao
esmalte residual e a dentina subjacente.

Apbs a conclusao do tratamento, foram fornecidas instrugoes intensivas de higiene
oral. Nos anos seguintes, até 110 meses apds o tratamento, algumas restauragoes

apresentaram caries secundarias, principalmente nos espagos interdentarios. Nesses
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casos, a terapia restauradora dos dentes afetados foi realizada, mantendo a vitalidade

de todos os dentes tratados".

Por outro lado, um estudo de Gunilla Poussete, questiona as diretrizes atuais que
recomendam o adiamento da terapia protética em criangas e adolescentes até a idade
adulta. Essa recomendagao é baseada no risco de complicagoes endoddnticas e no risco
de alteragao do desenvolvimento craniofacial. O adiamento da terapia de coroa
definitiva resulta em visitas frequentes ao consultério para substituicoes das
restauragoes de resina composta e iondmero de vidro. Nos Ultimos anos, o
desenvolvimento continuo das restauracoes de ceramica pura tornou possivel criar
restauracoes protéticas tanto para dentes anteriores como posteriores com técnicas
minimamente invasivas, alta qualidade e longevidade''®.

Existem mdaltiplos tratamentos para a denticao definitiva, nao havendo apenas um
Unico protocolo:

As facetas diretas e indiretas de resina composta sao uma opgao de tratamento
reabilitador que pode ser utilizada para melhorar a estética, reduzir a sensibilidade e
preservar a estrutura dentaria (©.

Ambas as opgoes sao menos invasivas do que outros tratamentos protéticos e podem

ser uma alternativa de menor custo.

Por outro lado, Lundren Gp no seu estudo, afirma que as restauracpes diretas com
composito devem ser consideradas provisorias com maltiplas substituicoes

antecipadas e com planos para terapia permanente na idade adulta ),

Normalmente as restauracoes de resina composta apresentam alta longevidade
mesmo em dentes posteriores. A capacidade de unidao ao esmalte em dentes
permanentes afetados por Al hipomineralizado/ hipomaturado & menor do que ao
esmalte normal. Essas diferencas nos padroes de ligacao explicam em parte os valores
de qualidade mais baixos no grupo Al. Faria-e-Silva et al. encontraram uma relacao

linear entre a dureza do esmalte e a capacidade de uniao, o que pode explicar as
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menores taxas de sobrevivéncia para restauragoes em pacientes com a forma
hipomineralizada/hipomaturada de IA. Também é possivel que problemas de
sensibilidade em pacientes com |A causem medo odontoldgico, ansiedade e problemas
de gestdao de comportamento . Como alternativa, o ionémero de vidro pode ser

utilizado na Al hipocalcificada oferecendo boa adesao.

Facetas de porcelana sao frequentemente usadas para dentes anteriores no tipo
hipoplasico porque apresentam maior estabilidade, durabilidade mecanica, estética
satisfatoria e protecao da dentina remanescente. A capacidade de adesao a dentina e
38 sua capacidade de restaurar estética e fungao tém sido bem aceites pelos
profissionais As coroas de cobertura completa sao a restauracao preferida para
pacientes com tipo Al hipomaturado ou hipocalcificado que apresentem sensibilidade
severa devido a perda da estrutura do esmalte.De fato, o risco de quebra do esmalte é
importante para a superficie palatina dos dentes anteriores superiores,

particularmente se os incisivos inferiores estiverem em contato funcional®.

Num caso de Al hipocalcificada, o baixo grau de mineralizagao do esmalte, levou a
restaurar os molares com coroas de ago inoxidavel para preservar a dimensao vertical
na denticao mista. A resisténcia de uniao em dentes permanentes afetados por este

tipo de Al € menor do que em dentes nao afetados.

As coroas totalmente cerdmicas apresentam vantagens como: estética,
biocompatibilidade e preservagao de tecidos duros. Para coroas anteriores,
restauragoes totalmente ceramicas demostraram uma longevidade aceitavel em

comparagao com as restauragoes metalocerdmicas (0.

Problemas estéticos sao a principal razao para a substituicao da coroa. A coroa
ceramica pode proporcionar um resultado estético superior em comparagao com
solugoes metaloceramicas, uma vez que as margens da coroa de ceramica sao

semelhantes a cor natural do dente(™,

Contudo, revisdes recentes sugerem que poucos sistemas totalmente cerdmicos

fornecem sucesso a longo prazo na restauragao de dentes posteriores(’©.
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Os materiais restauradores a3 base de oxido de zirconio apresentam excelentes
propriedades mecanicas, baixa adesao bacteriana e sao biocompativeis. Isso permite
diversas aplicacoes em odontologia restauradora, podendo ser usado como material de
nucleo para coroas de ceramica e proteses fixas. Portanto, a reabilitagao estética e

funcional de toda a arcada pode ser feita com coroas de dxido de zirconio™.

As restauracoes de porcelana fundida com metal foram preferidas por maior
estabilidade, durabilidade mecanica, estética satisfatoria e protecao da dentina
remanescente. A capacidade de adesao 3 dentina e a sua capacidade de restaurar

estética e fungao tém sido bem aceites pelos profissionais.

Para o sucesso do tratamento é importante ter em conta as questoes financeiras de
cada paciente. Devem ser propostos diferentes planos de tratamentos com materiais

de menor custo mas que garantam a recuperagao estética e funcional.

No caso de Mayuri Naik, o paciente solicitou um plano de tratamento econémico, de
pouca duragao e sem intervengao cirurgica. Portanto, restauragoes metaloceramicas
foram consideradas como a melhor opgao de tratamento para toda a dentigao
excetuando os dentes anteriores inferiores que foram restaurados com resina

composta direta ©.

5.4 ADESAO

Devido 3s alteragoes no esmalte e dentina causadas pela Al, a adesao da resina
composta ao esmalte residual dos dentes afetados pode ser problematica,
especialmente em casos em que o esmalte esta mal mineralizado. No entanto, estudos
tém mostrado que a superficie dentinaria aspera e as margens do esmalte fornecem
muitas areas retentivas, melhorando a uniao e estabilidade das restauragoes. Além
disso, a cimentagao adesiva da restauragao ao esmalte remanescente, fornece uma

grande quantidade de microretencdes, permitindo uma ancoragem mais estavel2?),

Estudos sobre a adesao ao esmalte em pacientes com Al sao contraditdrios e variam

com os tipos de Al. Alguns autores sugerem o condicionamento acido completo do
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esmalte com enxague com hipoclorito de sédio (5% durante 1 min) para remover as
proteinas residuais do esmalte, especialmente nas formas hipomaturas. Estudos in
vitro mostraram uma diminuicao na capacidade de unidao enquanto alguns outros
observaram valores de resisténcia a ruptura semelhantes aos do esmalte saudavel. Isto
pode ser explicado pelo aumento da area de uniao devido @ microporosidade do
esmalte afetado. A adesao a dentina também é diferente. De fato, a dentina em
pacientes com IA é mais mineralizada do que o normal, parecendo dentina reacional

com tubulos obliterados®.

Portanto,a reabilitagao estética é essencial para o sucesso do tratamento de pacientes

com amelogénesis imperfecta apesar dos desafios associados a idade precoce.

Independentemente do protocolo ou material selecionado, o tratamento deve ter uma
fase preventiva, uma fase restauradora e uma fase de manutengao com visitas

regulares ao consultério.

6 CONCLUSAO

A amelogenesis imperfecta € uma doenga genética que afeta a formagao do esmalte
dentario. Clinicamente pode apresentar diferentes aspetos que variam conforme o tipo
de Al sofrida. Para diagnosticar corretamente a Al e o seu tipo, é essencial realizar uma
anamnese completa, exames clinicos e radiograficos.

Inicialmente, & necessario que o profissional faga um diagnéstico preciso para
determinar o tratamento mais apropriado, que vai desde medidas preventivas até
procedimentos restauradores.

O desenvolvimento de um plano de tratamento correto e multidisciplinar, tendo em
consideragao fatores como desejos e expectativas do paciente, idade, condigoes
socioecondmicas, tipo e gravidade da hipoplasia do esmalte, tem como objetivo
conseguir sadde estética,mastigatéria,funcional e psicolégica para cada caso.
Atualmente, existem planos de tratamento conservadores e estéticos disponiveis,

desde restauragoes com resinas compostas até facetas ou coroas totais.

21



D
- CESPU

INSTITUTO UNIVERSJTARIO
' DE CIENCIAS DA SAUDE

A fim de melhorar o conhecimento dos resultados dos tratamentos com Al, sao
necessarios mais estudos com casos clinicos com um periodo de acompanhamento
mais longo.

E fundamental implementar um plano de tratamento precoce para melhorar as fungdes
estéticas, funcionais e para promover um impacto psicolégico positivo em pacientes
jovens. Além disso, a higiene oral adequada e visitas regulares ao consultério sao
essenciais para prevenir problemas dentarios adicionais.

Foi demostrado que apés o sucesso da reabilitagao dentaria, houve uma significativa

melhoria na qualidade de vida desses pacientes.
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