Dentinogénese imperfeita Tipo 1l ou
dentina opalescente hereditaria: revisao
de literatura e relato de caso clinico

Dentinogenesis imperfecta Type Il or hereditary opalescent dentin:

' RERENTN

Os autores apresentam revisao
bibliografica e relato de um caso
clinico de dentinogénese imperfei-
ta Tipo Il numa paciente de vinte
anos, leucoderma, com deficiéncia
estética na denticdo permanente.
Clinicamente, os dentes apresenta-
vam coloragdo castanho-amarela-
da, fraturas de esmalte, dentes com
contornos anatomicos anormais e
dimensées corondrias menores no
sentido inciso-gengival. Constatou-
se a ocorréncia de vdrios casos
semelhantes na sua familia, com-
provando a hereditariedade dessa
condicao. Radiograficamente,
observaram-se auséncia de com-
prometimento osseo e completa
obliteracdo das camaras pulpares,
em virtude da produgao desor-
denada de dentina displasica. O
tratamento consiste na prote¢do das
estruturas dentarias, como a utiliza-
¢do de coroas, sobredentaduras ou
protecao interoclusal com placas
de uso noturno.

Palavras-chave: dentinogénese
imperfeita, dentina opalescente
hereditaria, alteracdo dentindria,
dentinogénese imperfeita Tipo Il,
alteracdo autossbmica dominante.

Introducao

A dentinogénese imperfeita é
uma alteracéo dos tecidos duros
derivados do mesoderma e consti-
tui-se no defeito de desenvolvimen-
to dentdrio mais freqiiente (Rivera
et al., 1990). Segundo Guimaraes
(1982), é uma displasia em que
apenas a porg¢éo do ectomesénqui-
ma dental se mostra afetada.

Castro (1992) e Modesto et al.
(1996) afirmam que essa é uma
alteracdo de desenvolvimento da
dentina que afeta ambas as den-
ticoes. Essa anomalia difere da
amelogénese imperfeita, conforme
o nome indica, porque o defeito
estd localizado na dentina e néo
no esmalte. Apesar disso, as duas
alteracdes sdo confundidas com
freqiiéncia (Shafer et al., 1985).

Guimaraes (1982) descreve
que a dentinogénese imperfeita
(DI) parece ser ligeiramente mais
freqiiente que a amelogénese im-
perfeita. A DI é decorrente de uma
falha na histodiferencia¢do denti-
naria com transmissdo congénita
hereditaria por um gene dominan-
te e tem uma incidéncia de 1:8000
individuos normais (Witkop, 1971;
Shafer et al., 1985; MacDonald,
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1987; Scully, 1994; Modesto et al.,
1996).

Clinicamente, as duas denti-
coes apresentam coloracéo que va-
ria do cinza-azulado ao castanho-
escuro e com aspecto translicido,
opalescente (Hursey, Jr, 1956;
Bixler et al., 1969; Shafer, 1985;
MacDonald, 1987; Guedes Pinto,
1988; Castro, 1992; Campos et
al., 1993; Scully e Welbury, 1994;
Modesto et al.,1996). Isso se deve
a presenca de depdsitos minerais
nos poucos tibulos dentindrios
existentes e & auséncia de cAmara
pulpar.

A presenca de fraturas da
camada de esmalte, em forma de
lascas, deve-se a fragil e anormal
unido amelodentindria, que ocor-
re principalmente nas incisais
dos dentes anteriores e oclusais
dos posteriores. Essas fraturas
ocorrem em razdo da presenca de
uma interface lisa entre esmalte e
dentina e da auséncia do usual on-
dulado do limite amelodentinario
(LAD) (Shafer et al., 1985; Castro,
1992; Scully, 1994). A dentina ex-
posta tem consisténcia amolecida
e sofre rdapido desgaste, podendo
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tornar-se ocasionalmente lisa e
continua no mesmo plano dos te-
cidos gengivais, provocando perda
da dimenséao vertical (Hursey et
al., 1956; Bixler et al., 1969; Miller,
1969; Giansanti e Budnik, 1975;
Shafer et al., 1985; MacDonald,
1987; Castro, 1992; Campos, 1993;
Modesto et al., 1996; Gongalves e
Gongalves, 1999).

A porcéo corondria dos dentes
afetados apresenta contornos ana-
tomicos anormais freqiientemente
menores na dimensio gengivooclu-
sal e com acentuada constricéo cer-
vical. Segundo MacDonald (1987)
e Castro (1992), a fragilidade da
estrutura dentindria leva a fra-
turas corondrias e radiculares. As
lesdes cariosas parecem progredir
lentamente e serem influenciadas
pela atri¢do da superficie dentéria.
Pacientes portadores de DI néo
sd0 mais propensos a desenvolver
lesdes de carie.

Foram muitas as tentativas
para uma adequada classificagéo
da dentinogénese imperfeita, po-
rém poucas sdo universalmente
aceitas. Em 1973, Shields et al.,
propuseram uma classificacdo até
hoje aceita, que consiste em trés
classes: tipo I, IT e III.

A DI Tipo I é aquela associada
a osteogénese imperfeita e trans-
mitida como carater autossémico
dominante com expressividade
varidvel ou recessiva, caso a oste-
ogénese imperfeita seja recessiva.
Nessa displasia, notam-se fraturas
6sseas multiplas, articulagées hi-
perextensiveis, esclerética azulada
e surdez progressiva. O defeito
basico reside na matriz colagéni-
ca, que afeta ambas as dentigoes,
porém com maior freqiiéncia na
decidua. Segundo Shafer et al.
(1985), a osteogénese imperfeita
pode ocorrer sem a dentinogénese
imperfeita, havendo apenas mani-
festacoes Gsseas.

DI Tipo II ndo apresenta com-
prometimento 6sseo, sendo o tipo
mais freqiiente; transmite-se com
o carater autossdmico dominante
(Shafer et al., 1985). Constitui-se
numa das alteracoes autossdomicas
dominantes mais freqiientes da es-
pécie humana (Witkop e Rao, 1971;
MacDonald, 1987; Castro, 1992).

Ja o Tipo III, ou brandwine, é

originario de um segregado racial
do estado de Maryland, Estados
Unidos, cujas diferencas para os
tipos I e II sdo a presenca de ca-
maras pulpares aumentadas, prin-
cipalmente na denti¢do decidua, e
a auséncia de comprometimento
6sseo.

Segundo Shafer et al. (1985),
a dentinogénese imperfeita é
uma alteracdo exclusivamente
mesodérmica que ocorre durante
a odontogénese na fase de campa-
nula. Isso se deve a um defeito na
proteina colagénica, provocando
um distirbio na conversido de
fibras pré-colagenas em colageno
maduro e ndo permitindo a depo-
sicdo adequada de sais de calcio
(Guimaraes, 1982), o que se revela
em hipomineralizag¢éo, diminuindo
a dureza e permitindo um desgaste
coronario até o nivel gengival (Hur-
sey et al., 1956; Bixler et al., 1969;
Miller, 1969; Gage, 1991; Modesto
et al., 1996). Os odontoblastos sédo
capazes de formar dentina normal
por um periodo limitado e logo se
degeneram; incorporando-se & ma-
triz, levam a um enfraquecimento
nessa regido do dente (Hursey et
al., 1956; Rivera et al., 1990).

As células mesenquimais da
polpa continuam o processo de
diferenciacédo celular formando
novos odontoblastos. A repeticdo
desse processo degenerativo leva a
obliteracdo precoce da cAmara pul-
par, resultando em uma dentina
desorganizada e hipocalcificada.
Essa obliteracéo é observada tam-
bém nos dentes retidos da DI, o
que demonstra ser uma manifesta-
cao do defeito e ndo uma resposta a
atricdo da dentina exposta (Scully
e Welbury 1994).

Hursey et al. (1956) relatam
que a camada dentindria mais
externa é semelhante a dos dentes
normais, porém o restante mostra
linhas de desenvolvimento proemi-
nentes (laminadas); células e tu-
bulos sao encontrados no interior
dessas linhas. Pode-se observar
a presenca de poucos canaliculos
dentindrios, irregulares, porém
de grande volume, podendo exis-
tir areas com auséncia de tibulos
(Bengston e Bengston, 1983; Rive-
ra et al., 1990; Campos et al., 1993;

Modesto et al., 1996).

A fratura do esmalte dentéario
tem sido atribuida a sua pobre
adesdo a dentina subjacente, a
uma falha da matriz dentindria,
resultando em uma junc¢éo amelo-
dentindria lisa e fragil e sem ondu-
lagdes, o que leva a deslocamento
prematuro do esmalte (Modesto,
et al. 1996), cuja constituicao his-
tolégica é normal.

Os achados radiograficos sdo
relevantes no diagnéstico da DI,
sendo considerados patognoménicos.
Os dentes tém como caracteristicas
raizes curtas, finas e rombas, canais
e cavidades pulpares estenosados,
de tal forma que ocorre uma com-
pleta obliterac¢éo da cAmara pulpar
e dos canais radiculares; as coroas
tém a forma de bulbo ou de sino e
acentuada constri¢do cervical no
nivel de juncdo esmalte-cemento
(Kronfeld e Boyle, 1955; Hursey
et al., 1956; Lewis et al., 1958;
Barnett e Barnett, 1963; Brustein e
Mautner, 1976; Lynm 1965; Bixler
et al., 1969; Bengtson e Bengs-
ton, 1983; Dylley e Blozis, 1982;
MacDonald, 1987; Castro, 1992;
Campos et al., 1993; Gongalves e
Gongalves, 1999).

Pode-se ainda verificar que a
membrana periodontal, o cemento
e o osso alveolar sdo normais nos
Tipos II e ITI. Segundo MacDonald
(1987), podem ocorrer rarefacoes
0sseas periapicais sem uma ex-
plicacédo satisfatéria. No entanto,
Helmers e Finn (1966) defendem
que as rarefacoes apicais sdo resul-
tantes da invasédo bacteriana pelos
largos canaliculos dentindrios. A
densidade de absorcdo de raios-x
e a dureza do tecido sdo baixas
em virtude do aumento do teor de
agua do tecido dentindrio.

As condigoes relatadas carac-
terizam um defeito mesodérmico
no qual podem ocorrer fraturas ra-
diculares multiplas, especialmente
em pacientes idosos.

O tratamento dessa patologia
é um procedimento complexo para
o clinico. Os procedimentos visam,
sobretudo, prevenir a perda do
esmalte e, subseqiientemente, da
dentina (Shafer et al., 1985). Para
esse fim, o0 uso de placas protetoras
interoclusais é bem indicado. Da
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mesma forma, a colocacéo de coroas de a¢o nos dentes
deciduos posteriores pode servir como prevencdo a
atricdo (MacDonald, 1987), além de coroas metdlicas
fundidas nos dentes posteriores e coroas de jaqueta
nos anteriores (Shafer et al., 1985).

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, vinte anos, leucoderma,
insatisfeita com as caracteristicas de sua denticgéo,
procurou a clinica da Faculdade de Odontologia da
Universidade de Passo Fundo. Relatou que apresen-
tava coloracédo dentdria anormal desde sua primeira
denticdo e que desejava uma resolucdo estética. Durante o
exame anamnésico, relatou casos semelhantes na familia, o
que se comprovou pelo heredograma (Fig.1). Estao com-
prometidos o avd, o pai, os tios e duas irmés, sendo
uma normal. A paciente ndo apresentava nenhuma
alteracdo ou fratura éssea e suas caracteristicas fisi-
cas, como peso e altura, eram normais.

No exame clinico intrabucal, constatou-se colora-

Heredograma
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| |
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o

{2 Mulher normal

i Mulher afeteda

e Paciente do relato

Figura 1 - Heredograma da familia da paciente, feito com base nos dados
obtidos no exame anamnésico.

cdo dentaria castanho-amarelada; além da alteracéo,
trincas e pequenas fraturas principalmente em su-
perficies incisais e oclusais. As coroas apresentavam
contornos anatémicos em forma de bulbo, com dimen-
séo gengivooclusal reduzida (Fig. 2, 3 e 4). O primeiro
molar superior esquerdo mostrava grande destruigcio
corondria, restando apenas a parede vestibular. A
paciente explicou que o dente se fraturava em forma
de lascas. Verificou-se deficiéncia na adaptacdo das
restauracoes tanto de amalgama como de resina (Fig.
5 e 6), e a paciente relatou que suas restauracgoes “cai-
am” com freqiiéncia. Na Figura 6, observa-se o uso de
contengdo ortodontica na regido anterior inferior, tendo
a paciente utilizado aparatologia ortoddontica fixa.
Na andlise radiografica foi observada oblitera-
¢do das cAmaras pulpares e dos canais radiculares,
notando-se que, em alguns elementos dentarios,
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havia completa calcificacdo da cAmara pulpar (Fig.7).
A menor dimenséo no sentido gengivooclusal e a cons-
trigcdo cervical ou nivel de jung¢do amelocementaria
conferiam a coroa dentaria uma forma de bulbo. As
raizes, radiograficamente, apresentavam-se curtas,
delgadas e rombas, com desaparecimento da “luz”
dos canais radiculares, sendo que osso alveolar, o
cemento e o ligamento periodontal aparentavam
normalidade. Os terceiros molares estavam inclusos
e em estagio inicial de obliteracdo da cAmara pulpar
(Fig. 8, 9 e 10).

Figura 3 - Vista lateral direita das arcadas dentarias da paciente.

Figura 4 - Vista lateral esquerda das arcadas dentarias da paciente.
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Figura 5 - Vista oclusal da arcada superior da paciente. Figura 9 - Radiografia periapical da regido de pré-molares e molares

superiores direitos da paciente.

No exame clinico do pai da paciente do relato,
obtiveram-se as seguintes informacgées: 46 anos; uso
de prétese total superior, presenca de poucos ele-
mentos dentdrios inferiores, presenca de fraturas de
esmalte e desgaste dentinario; dentes com coloragio
escura, caracteristicas radiogréficas semelhantes as
descrig¢oes anteriores e presenca de rarefacoes 6sseas
periapicais nos dentes 31 e 32 (Fig. 11).

Figura 7 - Radiografia periapical da regiao de incisivos superiores da
paciente.

Figura 11 - Radiografia panoramico do pai da paciente.

Apébs o estudo da histéria clinica, da alteracgéo
cromatica, morfolégica, radiografica e buscando
evidéncias de sinais patognomoénicos, chegou-se ao
diagnéstico de dentinogénese imperfeita Tipo II. Pela
auséncia de comprometimento 6sseo, descartou-se a
DI Tipo I; a ndo-relagdo com o segregado americano
de Brandwyne e a falta de caracteristicas clinicas
descartaram a DI Tipo III.

Figura 8 - Radiografia periapical da regido de molares inferiores esquer-
dos da paciente.
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Discussao

A dentinogénese imperfeita é,
segundo Witkop (1971), Shafer et
al. (1985), Scully e Welbury (1994),
MacDonald (1987), a alteragéo
autossomica dominante mais fre-
quente da espécie humana, com
incidéncia de 1:8 000 normais,
exigindo do clinico o conhecimento
de suas caracteristicas clinicas e
de sinais patognomonicos. Entre
essas estdo a coloragdo, que varia
do cinza-azulado ao castanho-
escuro, e o aspecto transldcido opa-
lescente; a presenca de fraturas da
camada de esmalte; a constrigéo
cervical; a obliteragdo precoce de
camara e de canais radiculares;
as raizes curtas, finas e rombas;
as coroas em forma de bulbo e a
perda da dimenséo vertical (Kron-
feld e Boyle, 1955; Hursey et al.,
1956; Lewis et al., 1958; Barnett e
Barnett, 1963; Brustein e Mautner,
1976; Lynn, 1965; Bixler et al., 1969;
Bengtson e Bengtson, 1983; Dylley
e Blozis, 1982; MacDonald, 1987;
Castro, 1992; Campos et al., 1993,;
Gongalves e Gongalves, 1999).

Na paciente do relato, essas
caracteristicas foram verificadas,
porém com algumas variagoes, das
quais as mais expressivas foram:
alteracdes cromadticas, em que se
verificou cor castanho-amarelada;
alteracdes morfolégicas, como di-
menséio cervicooclusal diminuida;
constricdo cervical, dando forma
de bulbo as coroas dentarias; alte-
ragoes radiograficas, como raizes
curtas, finas e rombas; total obli-
teracdo das cAmaras e dos canais
radiculares. Na paciente do relato,
néo foi observado um elevado ni-
mero de fraturas de esmalte, néo
expondo a dentina displasica ao
desgaste e, conseqiientemente, ndo
levando a perda da dimenséo verti-
cal e lesdes 6sseas periapicais.

Segundo MacDonald (1987),
podem ocorrer rarefagdes Gsseas
periapicais sem uma explica-
cdo satisfatéria. Helmers e Finn
(1966), no entanto, defendem que
as rarefacodes periapicais sao resul-
tantes de invasoes bacterianas pe-
los largos canaliculos dentinarios.
Quanto as rarefagoes dsseas, foram
observadas combinadas a fraturas
dentarias e a desgaste dentinario
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em dentes do pai da paciente do
relato.

O tratamento indicado para a
paciente foi 0 uso de placa intero-
clusal para prevenir fraturas de
esmalte e desgastes dentindrios.
MacDonald (1987) recomenda a
utiliza¢éo de coroas para prevenir
a destruicdo da estrutura rema-
nescente, bem como a devolucio
da dimenséo vertical nos casos em
que for necessério.

Consideracoes finais
Estudou-se um caso de den-
tinogénese imperfeita Tipo II e
realizou-se revisao de literatura na
qual se apresentam os principais
aspectos clinicos, radiogréaficos e
microscépicos dessa condi¢io here-
ditaria. Sdo enfatizadas também,
medidas terapéuticas indicadas
para a prote¢do e manutencio das
estruturas dentarias afetadas.

Abstract

The authors present a litera-
ture review and a case report of
dentinogenesis imperfecta type
II, in a 20-year-old pale derm
patient, with esthetic deficiency
in permanent teething. Clinically,
teeth shouved a yellowish-brown
coloration accompanied by enamel
fracture, with uncommon contours
and smaller coronary dimension in
gingival-occlusal direction. It was
found the occurrence of similar
cases in the family, proving the
hereditariness. Radiographically,
the absence of osseous implication
and the complete obliteration of the
pulp chambers, due to disordered
production of modified dentin,
were observed. The treatment
consists, basically, in the protection
of the tooth structures, with the use
of crowns, overdentures or interoc-
clusal protection with bite-plates
for nocturne use.

Key words: dentinogenesis
imperfecta, hereditary opalescent
dentin, dentin alteration, dentino-
genesis imperfecta type II, domi-
nant autosomal alteration.
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