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OSTEOGENESE IMPERFEITA E SUAS IMPLICAQ@ES NA SAUDE
BUCAL DE CRIANCAS E ADOLESCENTES: UMA REVISAO INTEGRATIVA
DE LITERATURA

Osteogenesis imperfect and its implications on oral health of
children and adolescents: an integrative literature review

Albertson Martins Gomes?
Manuel Antonio Gordon-NUfiez?

RESUMO

Introducédo: A osteogénese imperfeita (Ol) é uma série de disturbios genéticos
bastante raros, com uma prevaléncia de 1:10.000, caracterizada por problemas
morfofisiolégicos aos o0ssos, tecido conjuntivo e pode desencadear
complicacbes sistémicas e pontuais. Dessa forma, este artigo tem como
objetivo avaliar a influéncia da Ol no desenvolvimento de alteracfes orofaciais
e suas implicacdes na qualidade de vida relacionada a saude bucal de criancas
e adolescente. Metodologia: Metodologia qualitativa com utilizacéo da base de
dados eletrbnica U. S. National Library of Medicine (PubMed/NLM), com a
busca na chave de pesquisa através de MeSH terms: “Oral health”; “Children”;
“Adolescents”; “Osteogenesis imperfecta”. Foi utilizado o sistema de formulario
avancado para busca e selecdo dos artigos utilizando conector booleano
“‘“AND”. Os critérios de elegibilidade foram: artigos publicados na integra
gratuitamente; artigos publicados em inglés, portugués e espanhol; case
reports/reviews/classical articles sobre o tema; humanos; publicacbes entre
2000 e 2021. Resultados: A partir da estratégia de busca, foram encontrados
28 trabalhos na integra; destes, 07 artigos foram selecionados apos aplicacéao
dos critérios de elegibilidade. Ndo houve artigos duplicados. Com a analise dos
artigos, tornou-se evidente a prevaléncia da Ol do tipo | e as alteracbes
estomatognaticas mais frequentes foram mé& ocluséo, taurodontismo, célculos
pulpares, hipodontia, oligodontia, descoloracbes dentarias e deformacdes
faciais. Conclusé&o: A Ol do tipo | é a mais prevalente e a doenca usualmente
leva a ocorréncia de diversas alteracdes estomatognaticas, as quais podem
exercer impacto negativo na qualidade de vida dos pacientes, devido ao
comprometimento da estética dental e facial, bem como ao prejuizo na
funcionalidade dos tecidos afetados. Destaca-se, portanto, o papel dos
profissionais da odontologia reveste-se de importancia na identificacdo e
manejo desses pacientes, fazendo parte de abordagens multidisciplinares e
multiprofissionais.

Palavras-chave: Adolescente. Crianca. Osteogénese imperfeita. Saude
bucal.



ABSTRACT

Introduction: Osteogenesis imperfecta (Ol) is a very rare genetic disease, with
a prevalence of 1:10,000, characterized by morphophysiological problems to the
bones, connective tissue and can trigger systemic and punctual complications.
Thus, this article aims to analyze the objective of Ol in the development of
orofacial changes and its accuracy in the quality of life related to the oral
health of children and adolescents. Methodology: Qualitative methodology
using the electronic database of the National Library of Medicine of the U.S.
(PubMed / NLM), with a search in the search key using MeSH terms: “Oral
health”; "Kids"; “Adolescents”; "Osteogenesis imperfecta". The advanced form
system was used to search and select articles using the Boolean “AND”
connector. Eligibility criteria were: articles published in full for free; articles
published in English, Portuguese and Spanish; case reports / analysis / classic
articles on the subject; we humans; publications between 2000 and 2021.
Results: Based on the search strategy, 28 full papers were found; of these, 07
articles were selected after applying the eligibility criteria. There were no
duplicate articles. With the analysis of the articles, the prevalence of type | Ol
became evident and the most frequent stomatognathic changes were
malocclusion, taurodontism, pulp calculi, hypodontia, oligodontia, tooth
discoloration and facial deformities. Conclusion: Type | Ol is the most
prevalent and the disease usually leads to the occurrence of several
stomatognathic changes, which can have a negative impact on the quality of life
of patients, due to the impairment of dental and facial esthetics, as well as the
loss of functionality of the affected tissues. Therefore, the role of dentistry
professionals is highlighted in the identification and management of these
patients, as part of multidisciplinary and multiprofessional approaches.

Keywords: Adolescence. Child. Osteogenesis imperfecta. Oral health.

1 INTRODUCAO

A osteogénese imperfeita (Ol) € um grupo de desordens congénitas do
tecido conjuntivo caracterizado por baixa massa e fragilidade &ssea
promovendo morbidade significativa devido a dor, imobilidade, deformidades
esqueléticas e deficiéncia de crescimento (ANDERSSON et al., 2017; LUO et
al., 2019).

E relatado que 85% - 90% dos casos de Ol apresentam deficiéncia de
coladgeno tipo |, devido ao desenvolvimento de mutacdes hereditarias ou nao
nos genes COL1Al e COL1A2 (LUO et al., 2019; MALMGREN et al., 2020).
Além disso, estudos recentes apontam também alteragcdes genéticas nos
genes CRTAP, LEPRE1, SERPINH1 e SP7 associadas a ocorréncia desta
condicao patologica (LUO et al., 2019; PRADO et al., 2019).

A Ol é associada a alteracbes morfofisiologicas oésseas, com
possibilidade de ocorréncia de manifestagbes sistematicas e pontuais,
incluindo: fragilidade esquelética, macrocefalia, deformidades da caixa toracica
até complicagbes que podem comprometer o sistema estomatognatico
(ANDERSSON et al., 2017; MARINI et al., 2017; LUO et al., 2019).



No sistema estomatognatico, a Ol pode estar associada a deformidades
faciais e a fragilidades ésseas com tendéncia a fratura (ANDERSSON et al.,
2020). Além disso, algumas pesquisas relatam prevaléncias de ma oclusédo e
ocorréncia de anomalias dentarias como agenesia, microdontia e alteracdes
dos genes de formacdo do esmalte e dentina (NGUYEN et al.,, 2016;
HARRISON et al., 2021). Desse modo, torna-se necessaria a analise de tais
alteracOes de forma minuciosa pelo cirurgido-dentista, a fim de agilizar e definir
um diagnéstico precoce para que se possa atuar de forma precisa e pontual.

Nestas perspectivas, este artigo tem como objetivo discutir a influéncia
da osteogénese imperfeita no desenvolvimento de alteragGes orofaciais e suas
implicacdes na qualidade de vida relacionada a saude bucal de criancas e
adolescente, por meio de uma revisao da literatura.

2 METODOLOGIA

A reviséo integrativa da literatura teve uma metodologia qualitativa, de
acordo com os critérios de Rother (2007) e Pereira et al. (2018), norteada pela
pergunta de pesquisa: Qual a influéncia da osteogénese imperfeita na
ocorréncia de alteracfes orofaciais e suas implicacdes na qualidade de vida
relacionada a saude bucal de criangas e adolescente? Esta revisdo integrativa
se baseou em cinco etapas, as quais estao ilustradas no Fluxograma 1:

Fluxograma 1 - Etapas para a formulacdo da pesquisa

Etapas

1
| 1 | | 1

1* Etapa 2* Etapa 3° Etapa 4" Etapa 6" Etapa

Selecao dos Formulagao de i
Determinagao L Busca avangada - |— G Desenvolvimento
L dos descritores na base de dados| :J:'gﬁ:rgﬁfa?s um'g“’c"’m" da discussédo dos
(MeSHterms) (PubMed) critérios 3°e ::u; a estudos

Fonte: Préprios autores, 2021.

Para isto, foi utilizada a base de dados eletrénica U. S. National Library
of Medicine (PubMed/NLM) para pesquisar e identificar estudos que
respondessem a pergunta norteadora desta revisao narrativa da literatura. A
base de dados foi pesquisada para estudos realizados entre 01/01/2000 a
30/01/2021.

Foram selecionados MeSH terms para a busca na chave de pesquisa da
base de dados, sendo essas: “Oral health” “Children”: “Adolescents”
“Osteogenesis imperfecta”. Foi utilizado o sistema de formulario avancado para
busca e selegao dos artigos utilizando conector booleano “AND”. A seleg¢ao dos
artigos foi executada por um pesquisador de forma independente, iniciando
pelo titulo e resumo, com base nos seguintes critérios de elegibilidade: artigos
publicados na integra e disponiveis gratuitamente; artigos publicados em
inglés, portugués e espanhol; considerando os seguintes tipos de publicacdes:



case reports / classical articles sobre o tema; em humanos; publicadas entre
janeiro de 2000 e junho de 2021.

3 RESULTADOS

A partir da estratégia de busca foram encontrados 28 trabalhos na
integra; destes, 07 artigos foram selecionados apés aplicacdo dos critérios de
elegibilidade. Nao houve artigos cientificos duplicados.

A tabela 1 exibe os dados sociodemograficos dos pacientes e objetivos
nos artigos sobre osteogénese imperfeita. As informagdes contidas nos artigos
consultados observaram-se que, em conjunto, 0s sete artigos incluiram uma
amostra de 550 pacientes com Ol, dos quais, com leve predominancia no sexo
feminino (n=276, 50,18%), com idades variando dos zero meses a 45 anos.

A tabela 2 mostra os dados referentes aos tipos de osteogénese
imperfeita, alteracbes orofaciais, implicacbes na qualidade de vida e manejo
relatados nos artigos selecionados. Considerando os resultados dos artigos,
em conjunto, a osteogénese imperfeita tipo | predominou na amostra, com 321
casos (58,36%). Em ordem decrescente de frequéncia, a dentinogénese
imperfeita (relatada em 03 artigos), problemas de oclusdo dentaria (em 06
artigos), com destaque para a mordida aberta anterior (Tabela 2), foram as
alteracOes orofaciais mais comuns.



Tabela 1. Dados sociodemogréaficos dos pacientes e objetivos nos artigos sobre osteogénese imperfeita. Araruna — PB, 2021.
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AUTOR/ANO OBJETIVO IDADE SEXO
Ho
mem (n=18)
Nguyen et al. Analisar a oclusdo dentaria e determinar a necessidade de tratamentos ortoddnticos em 26 pessoas com Ol 12 — 16 anos
~ P ] . o . = Mul
(2016). em comparacgéo a 400 pessoas saudaveis (Grupo controle) e investigar a associagéo entre Ol e m4 ocluséo. (n=26) her
(n=
8)
Ho
Andersson et al Investigar a associagdo entre mutagGes nos genes COL1A1 e COL1A2, dentinogénese imperfeita (DGI), 4 meses — mem (n=85)
*  taurodontismo e retengdo de segundos molares permanentes numa coorte ndo pareada de 152 criangas e -
(2017). 19 anos (n=152)
adolescentes com Ol. Mul
her (n=67)
Ho
Bendixen et al Investigar a ocorréncia de disfungbes temporomandibulares, avaliar o estado psicossocial e a oclusao Idade média mem (n=35)
(2018) " dentaria em uma populacédo de pacientes adultos com Ol. Os participantes (n = 75) foram classificados com Ol leve, 45,5
) tipo | (n = 56), ou Ol moderada-grave, tipo lll e IV (n = 19) (n=75) Mul
her (n=40)
Explorar a influéncia da gravidade da Ol na qualidade de vida relacionada a saude bucal em 138 criancas e mem (n-5|;)o
Najirad et al. adolescentes (62% meninas) com diagnostico de Ol tipos I, Ill, IV, V e VI (n = 65, 30, 37, 4 e 2, respectivamente), 8 a 14 anos e
(2018). mediante a utilizagdo de questionarios (Questionarios de Percepcédo de Criangas — QPC) para as idades de 8 a 10 (n=138) Mul
anos de idade (QPCg.10) € 11 a 14 anos (QPCi1.14). her (n=85).
Ho
Thuesen et al. Relatar as caracteristicas dentais e todos os tratamentos odontoldgicos realizados em pacientes adultos 4Igide média mem (n=38),
(2018). dinamarqueses com Ol. (n=73) Mul
her (n=35)
Ho
mem (n=21)
prado et al Analisar a vulnerabilidade a carie dentaria em individuos com doengas genéticas raras [mucopolissacaridose 02 a 27 anos
(2019) * (MPS) e osteogénese imperfeita (Ol)] que afetam o desenvolvimento esquelético em uma amostra de 140 individuos (n=41) Mul
' [(MPS, n=29); (Ol, n=41); e 70 sem doengas raras). B her
(n=
20).
Ho
Malmaren et al Avaliar o efeito da terapia de bifosfonatos (BP) no desenvolvimento dentario e erupcdo de dentes 0212 anos mem (n=24)
(2020) 9 " permanentes em uma coorte de criangas recebendo pamidronato (Pacientes com Ol tratados com BPs - n = 45, (n=45)
pacientes com Ol nao tratados com BPs - n = 117 e controles saudaveis - n = 121. - Mul
her (n=21).

Fonte

: Os autores, 2021.
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Tabela 2. Tipo de osteogénese imperfeita, alteracdes orofaciais, implicacées na qualidade de vida e manejo relatados nos artigos selecionados. Araruna —

PB, 2021.
AU TI IMPLICACOES NA QUALIDADE DE
ALTERAGCOES OROFACIAIS MANEJO
TORES PO DE Ol VIDA
Ngu Os autores observaram a importancia do
yen et al | I (n=7): ¢ Mordida aberta > 2 mm (19,2% - 4/26); tratamento ortoddntico precoce para com esses Tratamento ortoddntico precoce
(2016) . e Overjet reverso> 1 mm (76,9% - 19/26), pacientes, ja que ha o desenvolvimento de P
e Ill (n=10); : : ~ A x baseado no Dental Health Component
_ e Mordida cruzada posterior (34,6% - 8/26) alteracdes no ambito da oclusédo e que podem (DHC)
* IV (n=9) « Dentes perdidos (42,3% - 10/26) reverberar em alteragcdes dentais e faciais
posteriormente.
e 29% (44/152) com diagnostico clinico e radiografico de DGI e
19% com diagndstico histolégico. E necessério o tratamento da DGI para Avaliagdo e acompanhamento
And ol (n=96); . Pre\_/aléncia da DGI em Ol tipo 11l (86% - 130/152) e menor em  que se evite a propagacéo de uma leséo ca'riosa e da _criangas e adolesceptes com Ol clinica,
ersson et al. el (n:22’). Ol tipo | (31% - 47/152). a perda dos e!ementps _dentérlos. Além disso, é radiograficamente e hlstolgglcamente ao
(2017) ' o IV (n=34)’ e Taurodontismo em 18% (16/87 — apenas 87 puderam ser observadq a importancia do ac_ompanhamento ango qlo tempo, a flm _qle obtc_er
avaliados) odontolégico para o melhor manejo e terapéutica diagnosticos corretos e identificar mais
* Retengéo do segundo molar em 31% (29/93 — apenas 93 eficaz. cedo potenciais complica¢@es bucais.
puderam ser avaliados).
e Abertura mandibular reduzida (<40 mm incluindo a
sobreposicao vertical) em 8,9% dos pacientes com Ol leve e
em 25,0% dos pacientes com Ol moderada a grave (P =
0,037).
e Limita¢Bes funcionais e da mastigacéo (6,7% em leve e 16,7%
em Ol moderada-grave (P = 0,340) e alimentagdo de Algumas  sintomatologias dolorosas
alimentos duros (21,7% em leve e 44,4% em moderada- foram evidenciadas em pacientes com Ol e Trat to ortodanti d
Ben e | (n=56); severa Tipo Ol) (P = 0,119) (Tabela 2). alteragbes orofaciais como a limitagdo de orrel ratamento ord(_) ontico e (ijsod e
dixen et al. e Il (n=7); e Todas as outras limitacbes potenciais estavam presentes extenséo da mastigagdo e sobreposicdo vertical mlorre_axantes para a diminuigao da dor
) . h o - ~ orofacial e melhora da qualidade de vida
(2018) e |V (n=12) abaixo de 9%, e nenhuma diferenga entre grupos foram ocasiona a prevaléncia de  disfuncGes desses pacientes
encontrados (P> 0,493). temporomandibulares e a persisténcia da dor P ’
e DTM em 4 dos 56 pacientes (78,6%) com Ol leve, e em 18 orofacial.
dos 19 (94,8%) com Ol moderada a grave.
e Dois pacientes (um Ol tipo | e um Ol tipo Ill) com extensa
perda de dentes.
* Mordida aberta anterior e auséncia de ocluséo posterior em Ol
leve e moderada-grave.
Naji Alteragbes na mé oclusdo podem vir a
rad et al. e [(n=65), e Maloclusdo de Classe Ill em criangas e adolescentes com Ol desencadear distirbios no funcionamento da
(2018) o Il (n=30); tipo 11l (14/30) do que em criangas e em adolescentes com Ol oclusdo e da articulagdo temporomandibular, Tratamento ortoddntico
e |V (n=34) tipo | (8/65) e IV (13/34). desencadeando problemas como as disfuncbes e

dores orofaciais.
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e Alteracao de cor dos dentes (acinzentados ou acastanhados)
em pacientes com Ol moderada-severa do que em pacientes
com Ol leve [15/18 (83,3%) vs. 3/55 (5,5%)].

e Obliteragdo da camara pulpar [16/18 (88,9%) vs. 4/55 (7,3%)]
e raizes curtas [9/18 (50%) vs. 4/55 (7,3%)] em pacientes com

A prevaléncia do tratamento com
préteses e implantes é maior em pacientes com Ol

Thu e [ (n=55); de moderada a grave, dessa forma, é necessario Tratamentos ortoddnticos,

esen et al. e Il (n=6); : maior envolvimento do CD para tais alteragdes e endoddnticos e que envolvam a dentistica
Ol moderada a grave do que em pacientes com Ol leve. et P S e ) P P
(2018) e IV (n=12) e Constricio da_ cervical dentaria em pacientes com Ol andlises clinicas e radiograficas para o diagnéstico  a depender do caso clinico.
¢ p precoce de quaisquer probleméticas que podem
moderada a grave [11/18 (61,1%)]. )
; . . vir a acontecer.
e Célculos pulpares e taurodontismo em pacientes com Ol leve
[16/55 (29,1%))].
Individuos com tais alteracdes
e 1 (n=23), apresentaram maiores chances do Fortalecimento da  atengdo
Pra e Il (n=1), o Alterac6es no desenvolvimento do esmalte dentério. desenvolvimento de carie. A falta de bésica de salde sobre a doenca carie
do et al. e lll(n=12); * Dentinogénese imperfeita (DGI) conhecimento e experiéncia de alguns entre os pacientes acometidos pela Ol e
(2019) o IV (n=4); e Rotagdo dentéria profissionais da saude frente & Ol estabelece a seus responsaveis para a melhor
e N/I (n=1). despreparagédo para atuar no manejo de tais promocgao de higiene bucal.
pacientes no consultério odontolégico.
O atraso da maturidade dentaria é Tratamento com bifosfonato
Mal o1 (n=19); e DGl em 29% (13/45) dos pacientes com Ol tipo | e em 38% evidente em pacientes com Ol tratados com depois dos 2 anos de idade para a
mareen et al o lll (n—lé)' dos com Ol tipo lll / IV (17/45). bifosfonato. Dessa forma, os autores investigaram  estimulacdo da erupgdo do permanente e
(2820) ' v __14’ e Atraso da maturidade dentéaria em pacientes com Ol tipo lll e  a interferéncia do tratamento com bifosfonato em  perda do deciduo para aumentar as
* IV (n=14). IV do que I. pacientes com Ol na erupgdo e maturagdo chances de normalidade na erupgdo e
dentéria. maturidade dentéria.
TEMPO*: NIt: Nao informado.



4 DISCUSSAO

A osteogénese imperfeita (Ol) € uma doenca rara, grave e pouco
conhecida. Seu diagnéstico precoce implica em um melhor tratamento e, dessa
forma, promovendo a prevencédo de fraturas e melhora da qualidade de vida,
com alto impacto a saude individual (GONCALVES et al. 2017).

A literatura aponta que 90% das pessoas com Ol apresentam mutacdes
nos genes que codificam as cadeias pré-alfa do pro-colageno tipo | (um
componente estrutural dos 0ssos, ligamentos e tenddes), COL1A1 ou COL1A2,
outros tipos sdo raros e causados por mutagcdes em genes diferentes
(SANTOS; BIZIAK; MANZANO, 2003).

Dessa forma, a maioria dos casos de Ol é caracterizada por heranca
autossoémica dominante causada por mutacdes nos
genes COL1A1 ou COL1A2; no entanto, estudos recentes mostraram que a Ol
também pode ser causada por mutacbes em outros 19 genes envolvidos na
biossintese do coldgeno ou na funcdo de osteoblastos com herancas
dominante, recessiva ou ligada ao cromossomo X (VAN DIJK et al., 2014).

A Ol tipo 1 (OI-1) é a forma leve e mais frequente, caracterizada por
nenhuma ou poucas fraturas e deformidades 6sseas discretas. A Ol tipo 2 (OlI-
2) é o mais grave, caracterizada por fragilidade 6ssea extrema, levando a
morte no periodo neonatal (MARINI; BLISSETT, 2013). Os achados desta
pesquisa corroboram a literatura uma vez que a Ol tipo | foi o tipo mais
frequentemente relatado e o tipo Il 0 menos frequente na amostra total dos sete
artigos selecionados.

A Ol tipo 3 (OI-3) é grave, os pacientes apresentam multiplas fraturas,
deformidades Osseas significativas e baixa estatura. A Ol tipo 4 (Ol-4) € uma
forma moderada, com alta variabilidade clinica, em que os pacientes podem
evoluir com poucas ou muitas fraturas associadas as deformidades éOsseas
(MARINI; BLISSETT, 2013). Individuos com OI-5 apresentam uma forma
moderada da doenca com algumas caracteristicas clinicas e radioldgicas
distintas, como calcificacdo da membrana inter6ssea entre radio e ulna e/ou
tibia e fibula, formacao de calos hiperplasicos em ossos longos, deslocamento
da cabeca do radio e auséncia de dentinogénese imperfeita (HARRINGTON et
al., 2014).

Sobre o perfil sociodemografico da amostra dos sete artigos
selecionados, houve uma leve predominancia pelo sexo feminino, quase que
em carater igualitario de proporcdo (276 do sexo feminino e 274 do sexo
masculino) demonstrando ndo haver uma predilecdo por sexo da doenca. A Ol
tipo 1 foi mais prevalente no total da amostra analisada nos estudos
selecionados, comprometendo individuos com idades variando de 0 a 45 anos,
e a tipo 2 teve apenas um caso relatado em um paciente que nao foi relatada
sua idade exata no estudo, nesse contexto, € importante salientar que na Ol
tipo 2 a maioria dos casos morrem durante a gestacao ou 90% morrem antes
das 4 primeiras semanas de vida (NEVILLE et al., 2016).

Ainda sobre o perfil sociodemogréfico, a pesquisa realizada por Martins
(2011), apresenta uma amostra de 37 adolescentes, e 56,8% eram do sexo
feminino e 62,2% apresentaram idade maior ou igual a 15 anos. Ja na pesquisa
de Martins et al. (2020), de 31 criancas, 51,7% séo do sexo feminino, com uma
média de 11,2 anos de idade.
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As caracteristicas sistémicas mais presentes em pessoas com Ol estao
a osteopenia (DELANY et al., 2000), a osteoporose com fragilidade anormal do
esqueleto (KARAGKEVREKIS, AINSCOW, 1998) e osteosclerose prematura
(THUESEN et al.,, 2018). Radiograficamente, observa-se reducéo difusa da
densidade 0ssea, bem como reducdo dos 0ssos craniofaciais, presenca de
cortical fina, fontanelas amplas e abaulamento das regides frontal e temporal
(ABLIN, 1998; LUND et al., 1998; LINDAU et al., 1999a).

As alteragdes orofaciais mais frequentes em pacientes com Ol incluem:
dentinogénese imperfeita, maloclusdo, taurodontismo, calculos pulpares,
hipodontia, oligodontia, alteragdes na cor dos dentes e deformacgdes faciais, e a
abordagem de tratamento a ser escolhido varia de paciente para paciente
(GONCALVES et al., 2017; NAJIRAD et al., 2018). Os dados deste estudo
foram relativamente semelhantes ao relatado na literatura, uma vez que houve
maior frequéncia de dentinogénese imperfeita e em segundo lugar a
maloclusdo, ambas condicbes podem representar comprometimento da
qualidade de vida do paciente, uma vez que, a estrutura dentaria displasica
associada a dentinogénese imperfeita implica em aspecto antiestético dos
dentes e em fragilidade de esmalte, que ndo possui suporte adequado na
dentina fragilizada e tende a fraturar-se (GLORIEUX et al., 2000; TEIXEIRA et
al, 2008; KANNO; OLIVEIRA, 2009).

Por outro lado, a presenca dessa dentina displasica representa um
desafio na escolha de tratamento restaurador de dentes com DI. Restauracdes
com materiais adesivos ndo sao contraindicadas, principalmente pelos grandes
avancos da odontologia estética com o0 uso desses materiais € na melhora na
sua capacidade adesiva, no entanto, cada caso requer uma analise particular
na escolha do tratamento adequado, uma vez que, além da dentina displasica,
usualmente os casos sdo associados perda da dimensado vertical dentaria
devido a atricdo, bem como a ma oclusdo (MALMGREN , LINDSKOG, 2003;
CAUWELS et al, 2005; MAJORANA et al, 2010).

A dentinogénese imperfeita ocorre em 43 a 82% dos pacientes
portadores de Ol do tipo Ill, também podendo ser denominada de dentina
opalescente hereditaria, em decorréncia da coloragcdo caracteristica
apresentada pelos dentes (LIMA et al., 2010). No estudo de Machado et al.
(2013), uma paciente com Ol tipo Il apresentou todos os dentes (tanto 0s
deciduos como os permanentes) afetados, apresentando uma coloracéo
castanho-amarelada caracteristica. Embora o esmalte nos dentes afetados
pela DI seja normal, ele tende a se destacar da dentina adjacente. Esta, por ser
um tecido histologicamente alterado, muitas vezes menos mineralizado que o
normal, pode sofrer severa atricdo (MACHADO et al., 2012).

A alteracdo na producdo do colageno tipo | pode gerar alteracbes na
face do portador de OIl. Essas alteragcdes podem ser o resultado de um
crescimento anormal do complexo craniofacial, ma-formacdo da maxila,
mandibula, arcadas dentarias e dentes (ISSHIKI, 1966). Normalmente,
individuos com Ol apresentam face triangular, ossos temporais e frontal
proeminentes, retrusdo maxilar e protrusdo mandibular em relagdo a base do
cranio, tendéncia de perfil concavo, perda precoce da dimensao vertical e a
cabeca desproporcionalmente maior que o tamanho do corpo (FREEDUS et al.,
1976; LIBMAN, 1981; LUND et al., 1999; CHANG et al., 2007).
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A dimensédo das alteracbes na producdo do colageno tipo | pode estar
associada com a gravidade das deformidades craniofaciais. Entdo, o
comprometimento do crescimento craniofacial ird variar de acordo com a
gravidade da doenca (WALTIMO-SIREN et al., 2005; KANNO; OLIVEIRA,
20009).

Na analise oclusal, pacientes com Ol apresentam maior prevaléncia de
ma oclusdo de Classe lll, mordida cruzada anterior e/ou posterior e mordida
aberta (ENGELBERT et al., 1998; CHANG et al.,, 2007). Estes individuos
apresentam comumente uma erupgcao ectopica dos primeiros molares e,
principalmente, dos segundos molares (O'CONNELL; MARINI, 1999). Devido
as consequéncias, pode ocorrer um impacto negativo na qualidade de vida dos
portadores de OIl. Nos pacientes com Ol e acentuada ma oclusdao é
fundamental um tratamento estabelecido no melhoramento da ocluséo, ou seja,
faz-se necessario o uso do aparelho ortodéntico (NAJIRAD et al., 2018).

Nos pacientes com Ol, a ocorréncia de calculos pulpares, taurodontismo,
hipodontia e oligodontia sdo caracteristicas importantes para a determinagao
do diagnostico clinico precoce e, dessa forma, ajudar no monitoramento e
consequentemente identificacdo de novas alteragcbes orofaciais. Portanto, o
conhecimento de tais alteracbes é de suma importancia para o cirurgido-
dentista definir o manejo e o tratamento a ser utilizado (MACHADO et al.,
2013).

O manejo de pessoas com Ol usualmente limita-se aos métodos
conservadores e correcdes cirtrgicas das deformidades, na tentativa de causar
a menor quantidade de lesGes ao paciente (THUESEN et al., 2018). Além
disso, 0 uso da terapia por bifosfonatos tem repercutido bastante entre os
pesquisadores por diminuir o nimero de fraturas e aumentar a densidade
mineral 6ssea (MALMGREN et al., 2020). Observa¢gbes também indicam o
tratamento a longo prazo com vitamina D para fortalecimento das estruturas
Osseas e de bisfosfonatos, que sdo potentes inibidores da reabsorcdo dssea
(MACHADO et al., 2012). Nao existe cura para a Ol e, portanto, o tratamento é
realizado visando a melhora da qualidade de vida destes individuos. A
terapéutica normalmente é realizada por meio de bifosfonatos, fisioterapia,
tratamento odontoldgico, exercicios fisicos e cirurgias ortopédicas (KANNO;
OLIVEIRA, 2009).

J& o manejo odontoldgico de pacientes acometidos por Ol perpassa pela
identificagdo precoce da doenca, visando tratar a ma-oclusdo, alteracdo mais
frequentemente observada neste estudo, e sua forte associacéo a classe Il de
Angle (NGUYEN et al., 2016). Essa conduta de diagndstico precoce pode
contribuir a prevenir e ou minimizar a gravidade de outras alteragcdes que
podem ocorrer.

5 CONSIDERACOES FINAIS

Com a andlise dos artigos cientificos, tornou-se evidente a prevaléncia
da Ol do tipo | e a predominancia de alteracbes estomatognaticas como a
dentinogénese imperfeita, ma oclusédo, taurodontismo, calculos pulpares,
hipodontia, oligodontia, alteracdes de cor dos dentes e deformacdes faciais. As
alteracOes estomatognaticas podem exercer impacto negativo na qualidade de
vida dos pacientes, devido ao comprometimento da estética dental e facial,
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bem como ao prejuizo na funcionalidade dos tecidos afetados, repercutindo
tudo isto em problemas de ordem emocional e do convivio social. Face ao
exposto, o papel dos profissionais da odontologia reveste-se de importancia na
identificacdo e manejo desses pacientes, fazendo parte de abordagens
multidisciplinares e multiprofissionais.
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