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A amelogênese imperfeita é caracterizada como um 
grupo diverso de desordens hereditárias que represen-
tam anormalidades estruturais do esmalte. Tendo em 
vista a ocorrência dessa anomalia em proporções de 
1:718 a 1:14.000 pessoas, bem como a complexidade 
no seu diagnóstico e tratamento, o presente estudo tem 
por intuito descrever o acompanhamento longitudinal 
de um caso de amelogênese imperfeita hipoplásica 
em ambas as dentições de uma paciente leucoderma 
de cinco anos, que apresentava os dentes amarelados, 
disformes e de tamanho alterado. O acompanhamento 
clínico e radiográfico da paciente durante cinco anos 
envolveu orientação de higiene bucal, tratamento cirúr-
gico, endodôntico e restaurador. Em razão da possível 
complexidade de casos como o dessa paciente, a corre-
ta identificação desta enfermidade, seguida pelos trata-
mentos restaurador e preventivo, é essencial para que o 
paciente alcance uma dentição satisfatória do ponto de 
vista estético-funcional.
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Introdução
 A amelogênese imperfeita (AI) foi, inicialmente, 

descrita em 1890, mas somente a partir de 1938 foi 
classificada como entidade separada da dentinogê-
nese imperfeita1. É caracterizada como um grupo 
diverso de desordens hereditárias que apresentam 
anormalidades de desenvolvimento na quantidade 
ou qualidade do esmalte dentário e ausência de alte-
rações de ordem geral ou sistêmica2,3. Pode acometer 
tanto a dentição decídua quanto a permanente4-6.

Segundo Tahmassebi et al.5 (2003), Toksavul et 
al.6 (2004) e Line et al.7 (1996), a transmissão do 
gene da AI pode acontecer de forma  autossômica 
dominante,  autossômica recessiva ou estar relacio-
nada ao cromossomo X, e a origem genética da ano-
malia pode ser resultado de defeitos nas proteínas 
da matriz do esmalte5. Para Santos e Line8 (2005), 
a formação do esmalte requer a expressão de múl-
tiplos genes que transcrevem proteínas e proteina-
ses importantes para controlar o complexo processo 
de crescimento e mineralização dos cristais. Uma 
grande variação ocorre no fenótipo da AI em virtude 
da expressão dos genes ou da presença de diferentes 
defeitos genéticos. Assim, o fenótipo da AI depende 
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do gene envolvido, de sua localização e do tipo de 
mutação. Mutações nos genes correspondentes da 
amelogenina, enamelina e calicreína-4 demonstra-
ram resultar em diferentes tipos de AI. Pelo fato de 
90% do total da matriz orgânica protéica do esmalte 
ser composta por amelogenina, pelo menos 14 muta-
ções já foram descritas no gene responsável por essa 
proteína. Seow9 (1993) encontrou uma ocorrência 
desta anomalia em proporções de 1:718 a 1:14.000 
indivíduos, dependendo da população investigada e 
dos critérios de diagnóstico.  

Os principais problemas clínicos da AI são a per-
da extensiva de tecido dental, o comprometimento 
da estética e a sensibilidade dentária5,6. A polpa e a 
dentina não apresentam alterações e os dentes são 
geralmente resistentes à cárie. A inflamação gengi-
val também está relacionada à AI em razão de um 
aumento de retenção de placa e de formação de cál-
culo, provocados pela superfície rugosa de esmalte9. 

Segundo Toksavul et al.6 (2004), Laskaris10 
(2000) e Coffield et al.11 (2005), existem associa-
ções da amelogênese imperfeita com impactações e 
anormalidades na erupção dental, dentes congeni-
tamente perdidos, mordida aberta anterior, calcifi-
cações pulpares, reabsorção coronária e radicular, 
hipercementose, malformações radiculares e, até, 
taurodontismo. Assim, os pacientes com AI pare-
cem apresentar seis vezes mais possibilidade de ter 
impactação de dentes permanentes e enfermidades 
como cistos foliculares do que pacientes sem a pa-
tologia. A freqüência das enfermidades associadas 
conforme o tipo de AI12.

 A classificação da AI é muito complexa. Contu-
do, Witkop13 (1998) propôs uma simplificação dos 14 
subtipos reconhecidos classificando-os em quatro 
grupos: tipo I - hipoplásica, tipo II - hipomaturada, 
tipo III - hipocalcificada, e tipo IV - hipomaturada 
– hipoplásica com taurodontismo. Assim, as formas 
da AI variam desde a presença de um esmalte defi-
ciente, até a ocorrência de defeitos no conteúdo mi-
neral e protéico8 e podem ser identificadas com base 
nas características clínicas, radiográficas, histológi-
cas e composição do esmalte dos dentes5,14. 

O tipo hipoplásico de AI resulta de defeitos na 
matriz do esmalte dental, que é deficiente em quan-
tidade. Assim, a calcificação não apresenta altera-
ções, mas há áreas onde a espessura do esmalte é 
reduzida. Esses dentes podem ter coroas menores, 
variando de coloração, que pode ser normal, pas-
sando pelo branco opaco e chegando até o marrom-
amarelado. No tipo hipocalcificado, o esmalte é for-
mado por uma matriz não alterada, mas não com-
pletamente calcificada. Já a AI do tipo hipomaturo é 
causada por defeitos na deposição final dos cristais 
e na maturação do esmalte11. A espessura deste te-
cido é normal, mas sua aparência é manchada e ele 
é levemente mais amolecido do que o esmalte não 

alterado6.  Ao contrário do tipo hipoplásico, as AIs 
do tipo hipocalcificado e hipomaturado podem apre-
sentar casos clínicos mais complicados11. Segundo 
Gopinath et al.15 (2004), dependendo do tipo de AI, 
os dentes podem ser extremamente sensíveis a es-
tímulos térmicos e químicos. A freqüência de ocor-
rência para as formas hipoplásica, hipocalcificada e 
hipomaturada em crianças é, respectivamente, de 
60 a 70%, 20 a 40% e 7%10. 

 Dessa forma, o diagnóstico da AI é baseado nas 
características clínicas e radiográficas de cada caso 
e no modo de herança, sendo importante ressaltar 
que um correto diagnóstico, realizado o mais preco-
cemente possível, contribui para evitar ou minimizar 
as seqüelas decorrentes dessa anomalia, bem como 
para planejar o melhor tratamento para cada caso16. 

 O tratamento da AI depende do tipo e gravidade 
da desordem, de fatores como a idade e nível socio-
econômico e da saúde bucal do paciente no momen-
to do planejamento. Como opções de tratamento 
podem-se citar múltiplas extrações dentárias, res-
taurações estéticas, confecção de coroas de aço ou de 
resina composta, placas para restabelecimento da 
dimensão vertical, controle da sensibilidade denti-
nária e orientação de higiene bucal, sendo a aborda-
gem multiprofissional um fator fundamental para o 
sucesso do tratamento9,17.

Tendo em vista a ocorrência considerável de ca-
sos de amelogênese imperfeita e a complexidade do 
seu diagnóstico e tratamento, o presente estudo tem 
por intuito descrever o acompanhamento longitudi-
nal de uma paciente com amelogênese imperfeita 
em ambas as dentições. 

Caso clínico
A publicação deste estudo foi autorizada pelos 

responsáveis pela criança por meio da assinatura 
de um termo de consentimento livre e esclarecido. O 
caso descrito diz respeito a uma paciente com cinco 
anos, leucoderma, que procurou atendimento odon-
tológico acompanhada dos pais. A mãe queixava-se 
da aparência dos dentes da filha, alegando que eram 
amarelados, disformes e de tamanho alterado. 

Durante a anamnese, nenhum dado relevante 
que pudesse indicar alguma correlação com o qua-
dro clínico foi relatado. Além disso, a mãe não sabia 
se mais alguém da família apresentava o mesmo 
problema.

Ao exame físico intrabucal, observaram-se dentes 
com alteração de forma e tamanho, coloração amare-
lada, recobertos por um esmalte fino com superfície 
rugosa e, em algumas áreas, ausentes (Fig. 1 e 2). 
Ainda se constatou gengivite generalizada. No exa-
me da oclusão, a criança não apresentava contatos 
proximais entre os dentes e foi observada mordida 
aberta anterior, com perda de dimensão vertical. 
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Figuras 1 e 2 - Exame físico intrabucal evidenciando dentes com altera-
ção de forma e tamanho, amarelados, com esmalte fino 
ou ausente em algumas áreas, e superfície rugosa

O quadro radiográfico revelou a ausência de es-
malte dentário em alguns locais e uma fina camada 
do tecido em outros. Pôde-se, ainda, observar pela 
radiografia panorâmica, que ambas as dentições es-
tavam acometidas pela anomalia, bem como que ha-
via um atraso na erupção dos dentes inferiores e dos 
molares permanentes, o que indicou a necessidade 
de ulectomia (Fig. 3). 

Figura 3 - Radiografia panorâmica evidenciando a ausência de esmalte 
dentário ou uma fina camada deste e a constatação de que 
ambas as dentições estavam acometidas pela anomalia

Diante do observado, com base na anamnese, 
nos exames físico e radiográfico e na ausência de 
alterações sistêmicas que poderiam justificar uma 
má formação de esmalte, confirmou-se o diagnóstico 
da anomalia denominada “amelogênese imperfeita 
do tipo hipoplásica”10. 

Como proposta de tratamento imediato para a pa-
ciente foram realizadas as restaurações dos incisivos 
superiores decíduos para a correção de forma, bem 
como a confecção de placa inferior de resina acrílica 
para aumentar a dimensão vertical (Fig. 4).

Figura 4 - Restaurações dos incisivos superiores decíduos e instalação 
de placa de resina acrílica inferior

Posteriormente, essa placa inferior foi substituí-
da por uma placa superior em razão das trocas den-
tárias. No momento da exposição das coroas dos in-
cisivos inferiores permanentes foi possível observar 
as anomalias de forma e estrutura, bem como a sua 
incompleta erupção. Foram realizadas restaurações 
para o aumento e correção de anatomia desses den-
tes. Somado a isso, foi constantemente realizado um 
trabalho de orientação de higiene bucal para melhor 
controle do quadro inflamatório gengival.

Nos incisivos superiores permanentes foram 
feitas ulectomia e, posteriormente, restaurações 
dentárias (Fig. 5). Como os primeiros molares per-
manentes também não apresentaram erupção com-
pleta, foram confeccionadas coroas de aço apenas 
para os inferiores, pois esse procedimento nos mola-
res superiores e inferiores provocaria uma mordida 
aberta generalizada (Fig. 6).

Figura 5 - Restaurações dos incisivos superiores permanentes
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Figura 6 - Confecção de coroas de aço para os molares permanentes 
inferiores

A paciente retornou ao consultório com nove 
anos mostrando melhora da inflamação gengival 
generalizada, fratura das restaurações ântero-su-
periores e os pré-molares com raiz completa, no en-
tanto com ausência de erupção. Confeccionaram-se, 
então, novas restaurações nos dentes ântero-supe-
riores e fez-se ulectomia nos pré-molares inferiores 
e superiores (Fig. 7). 

Figura 7 - Radiografia panorâmica confirmando quadro de atraso de 
erupção nos pré-molares inferiores e superiores, o que in-
dica a necessidade de ulectomia

Aos dez anos, o incisivo central superior esquer-
do da paciente apresentou quadro de necrose pulpar 
e os demais dentes revelaram, radiograficamente, 
início de calcificação pulpar. O tratamento de esco-
lha para o caso foi o endodôntico, com confecção de 
coroa a pino provisória (Fig. 8).

Figura 8 - Radiografia panorâmica evidenciando o tratamento endo-
dôntico do incisivo central superior (21) e posterior con-
fecção de coroa a pino provisória

A paciente continua em observação, aguardando 
a possibilidade de erupção completa dos pré-mola-
res. Posteriormente, serão realizadas as reconstru-
ções de tais dentes com coroas de resina composta 
para propiciar melhor estética e função. 

Discussão
 No caso descrito observa-se a presença de algu-

mas características da AI, como dentes com altera-
ção de forma e tamanho, de coloração amarelada, 
recobertos por esmalte fino, rugoso e ausente em al-
gumas áreas. Também se constatou quadro de gen-
givite generalizada, em razão do acúmulo de placa 
bacteriana provocado pelas irregularidades do es-
malte, conforme relatado em alguns trabalhos5,9,18. 
O quadro radiográfico confirmou a presença da ano-
malia em ambas as dentições, o que está de acordo 
com outros relatos de amelogênese imperfeita4,5,11.

 No presente caso clínico, atraso na erupção dos 
dentes decíduos inferiores e dos molares permanentes 
foi observado, sendo a ulectomia bem indicada. Se-
gundo a literatura, na amelogênese imperfeita podem 
ocorrer impactações dentárias e anormalidades na 
erupção dental, cabendo ao cirurgião-dentista identi-
ficar e intervir no momento mais apropriado10-12,19.

 Com base na anamnese, nos exames físico e ra-
diográfico e na ausência de alterações sistêmicas, 
confirmou-se o diagnóstico de amelogênese imperfeita 
do tipo hipoplásica. Apesar de a mãe não ter relatado 
a presença de alteração em outros membros da famí-
lia, a ocorrência de casos semelhantes é descrita na 
literatura16. Além disso, questiona-se a capacidade da 
mãe da paciente de identificar casos mais suaves da 
anomalia em outros membros de sua família. 

 No tratamento odontológico para a paciente 
foi seguido o protocolo proposto por Seow9 (1993), 
Coffield et al.11 (2005) e Türkün e Turkey17 (2005). 
Foram realizadas restaurações para correção de for-
ma e função dos dentes e confecção de placa para 
aumentar a dimensão vertical. Além disso, realiza-
ram-se ulectomias nos dentes com erupção retar-
dada e foram instaladas coroas de aço nos molares 
permanentes.

Aos dez anos de idade, a paciente retornou com 
alguns dentes apresentando início de calcificação 
pulpar, alteração esta também descrita por Laska-
ris10 (2000). Supõe-se que a necrose do incisivo cen-
tral superior esquerdo tenha ocorrido em virtude 
das constantes reconstruções estéticas, realizadas 
pela falta de adesão ao esmalte alterado. 

 Em razão da complexidade do caso, conforme 
o descrito por Seow9 (1993), o plano de tratamento 
sempre estará sujeito a mudanças, enfocando a im-
portância de uma abordagem multidisciplinar.   

Considerações finais
 A AI pode apresentar quadros complexos, sendo 

o diagnóstico correto e precoce e o tratamento res-
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taurador e preventivo essenciais para o sucesso do 
tratamento desta anomalia. O diagnóstico de defei-
tos no esmalte dentário deve se basear em dados 
clínicos, radiográficos e, quando possível, em dados 
laboratoriais.  O cuidadoso planejamento, associado 
a um adequado acompanhamento, permitirá que o 
paciente alcance uma dentição com características 
estético-funcionais satisfatórias.

Abstract 
Amelogenesis Imperfecta is definited as a diverse group 
of hereditary disorders associated with enamel structural 
abnormalities.  Because the occurrence of this anomaly 
in ratio between 1:718 the 1:14.000 and complexity in 
its diagnosis and treatment, the present study has for in-
tention to describe the longitudinal accompaniment of a 
case of hipoplastic type amelogenesis imperfecta in both 
dentitions, of a five years old leucoderma feminine, pre-
senting yellowish, disformes and of modified size teeth. 
The clinical and radiographic accompaniment of the pa-
tient during five years involved verbal orientation of oral 
hygiene, the accomplishment of restorations, endodontic 
and surgical treatment, and restoration of the vertical di-
mension. Due to possible complexity of cases as of this 
patient, correct identification of this disease followed for 
the restoring and preventive treatment are essential so 
that the patient reach a esthetic-functionary dentition.

Key words: Amelogenesis imperfecta. Tooth deciduous. 
Dental enamel.
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