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Introdução: A osteogênese imperfeita é uma condi-
ção genética rara, que tem como principal manifes-
tação clínica a fragilidade óssea, em diferentes graus 
de severidade. A mesma pode ou não estar associada 
à dentinogênese imperfeita, onde o tecido dentinário 
encontra-se alterado. Este estudo foi realizado com o 
objetivo de familiarizar os profissionais da saúde com 
as possíveis manifestações sistêmicas da osteogênese 
imperfeita associada à dentinogênese imperfeita, assim 
como os aspectos orais desta condição, visto que a gra-
vidade da doença é bastante variável. Relato de caso: 
neste estudo é apresentado o caso de uma criança de 
sete anos de idade, paciente do ambulatório da disci-
plina de Odontopediatria da Faculdade de Odontolo-
gia da Universidade Federal da Bahia, portadora dessa 
doença. O diagnóstico de osteogênese imperfeita do 
tipo III foi realizado com base nas características clíni-
cas e radiográficas observadas, assim como na história 
médica pregressa da paciente. Manifestações caracterís-
ticas da osteogênese imperfeita foram verificadas, tais 
como fragilidade óssea, dificuldade de locomoção e de-
formidades nos membros superiores e inferiores. Entre 
os aspectos bucais, a coloração castanha dos dentes, a 
obliteração parcial dos canais radiculares dos incisivos 
inferiores, assim como o deslocamento do esmalte den-
tário em alguns dentes, confirmaram a presença de den-
tinogênese imperfeita. Considerações finais: Apesar dos 
sérios problemas sistêmicos e limitações que podem es-
tar presentes nos pacientes acometidos por essa doença, 

é de suma importância que os cuidados com a cavidade 
bucal não sejam negligenciados, proporcionando ao 
paciente, assim, uma melhor qualidade de vida.

Palavras-chave: Osteogênese imperfeita. Dentinogêne-
se imperfeita. Odontopediatria.

Introdução
A osteogênese imperfeita (OI) consiste em um 

grupo de desordens hereditárias que ocorrem, na 
sua grande maioria, por uma deficiência na produ-
ção de colágeno do tipo I. Como consequência, todos 
os tecidos ricos em colágeno podem ser afetados, 
como ossos, pele, tendões e dentes1,2. As manifes-
tações mais comuns da doença são fragilidade ós-
sea, deficiência no crescimento, esclerótica azulada, 
surdez progressiva, deformidade dos membros, es-
coliose, hipermobilidade articular e dentinogênese 
imperfeita1,3-5.

É uma doença rara, que afeta aproximadamen-
te um a cada dez mil indivíduos, podendo apresen-
tar um padrão de transmissão dominante ou reces-
sivo4. A OI pode ocorrer em razão das mutações nos 
genes que codificam o colágeno tipo I: o COL1A1, 
no cromossomo 17, ou o COL1A2, no cromossomo 
76. A variabilidade clínica da doença é grande, sen-
do classificada em diferentes tipos de acordo com a 



RFO, Passo Fundo, v. 17, n. 3, p. 336-341, set./dez. 2012337

gravidade e as características clínicas, assim como 
o padrão de transmissão hereditária. De acordo 
com Sillence et al.7 (1979), a OI pode ser classifi-
cada em quatro grandes grupos, de I a IV. O tipo I 
é transmitido geneticamente de forma autossômica 
dominante, sendo o mais comum e também a forma 
mais branda da doença. O tipo II, transmitido de 
forma autossômica recessiva, é marcado por uma 
fragilidade óssea extrema, podendo levar à morte 
intrauterina, ao passo que no tipo III é observada 
uma severa fragilidade óssea, porém compatível 
com a sobrevivência do indivíduo. Este terceiro tipo 
mostra um padrão de herança heterogêneo, onde 
os indivíduos sofrem múltiplas fraturas ao longo 
da vida, apresentam baixa estatura, arqueamento 
dos ossos longos e grande limitação de locomoção7. 
O tipo IV, o qual é transmitido de forma autossô-
mica dominante é o tipo mais heterogêneo dessa 
condição, incluindo desde formas mais brandas até 
moderadas da doença7,8. Recentemente, três novos 
tipos de OI foram acrescentados a essa classifica-
ção, a partir das características observadas na OI 
tipo IV. São os tipos V9, VI10 e VII11, todos compatí-
veis com a vida do indivíduo, apesar da ocorrência 
de fraturas ósseas, principalmente na infância. De 
uma maneira geral, os casos mais leves de OI estão 
associados a uma síntese diminuída de colágeno do 
tipo I normal, ao passo que nos casos mais severos 
da doença existe uma alteração estrutural da pro-
teína12. 

A OI pode ou não estar acompanhada da denti-
nogênese imperfeita (DI), também uma desordem 
genética, que resulta numa formação defeituosa da 
dentina13. A DI do tipo I ocorre em indivíduos por-
tadores de OI, ao passo que a DI do tipo II não está 
associada à OI, sendo esta a forma mais comum da 
doença. A DI do tipo III é observada na população 
residente da cidade de Brandywine, em Maryland, 
nos Estados Unidos14. Evidências mostram que a DI 
do tipo I é causada por mutações nos genes do co-
lágeno do tipo I, à semelhança da OI, ao passo que 
as outras formas de DI estão associadas a mutações 
no gene que codifica a sialofosfoproteína da dentina 
(DSPP), sendo esta a mais abundante proteína não 
colágena desse tecido, exercendo um importante 
papel na sua biomineralização15. Os dentes afeta-
dos pela DI, também chamados de “dentes opales-
centes”, apresentam uma coloração característica, 
que varia de diferentes tons de amarelo até o cas-
tanho13,16-18. O esmalte dentário apresenta uma ten-
dência a se destacar da dentina, deixando o tecido 
alterado exposto. Assim, uma severa atrição dos 
dentes pode ocorrer, uma vez que a dentina expos-
ta é displásica, com uma consistência mais amole-
cida3,19-22. A dentição permanente é menos afetada 
do que a decídua, podendo até mesmo apresentar 
características clínicas de normalidade22-24. Radio-
graficamente, os dentes acometidos pela DI podem 
apresentar uma tendência à obliteração pulpar ao 
longo do tempo, assim como uma constrição cervi-

cal e a presença de raízes curtas e finas3,18,21,22,25. 
Alterações periapicais podem ser observadas em 
decorrência da exposição e atrição severa do tecido 
dentinário3. 

A evidência histológica mais comum nos dentes 
afetados pela DI é a presença de uma dentina dis-
plásica. Um número reduzido de túbulos dentiná-
rios pode ser observado no tecido alterado e, quan-
do estes se fazem presentes, apresentam diâmetros 
reduzidos, assim como uma distribuição e direção 
irregulares ao longo do tecido21,22. Foi relatado um 
aspecto globular da dentina circumpulpar, quando 
o tecido dentinário foi analisado pela microscopia 
eletrônica de varredura em pacientes portadores de 
DI22. Foi observada ainda a presença de microfratu-
ras e de células aprisionadas ao longo da dentina, 
dando um aspecto displásico à mesma26. De acor-
do alguns autores, a dentina do manto apresenta 
menos irregularidades quando comparada ao tecido 
dentinário próximo à polpa do dente13,27. Além das 
alterações na dentina, o esmalte dos pacientes por-
tadores de DI pode apresentar alterações pelo fato 
de o tecido mesenquimático alterado poder influen-
ciar negativamente a formação do esmalte, que tem 
origem ectodérmica28.  

O objetivo deste estudo foi relatar um caso de 
osteogênese imperfeita associada à dentenogênese 
imperfeita, que não faz parte da rotina clínica do 
cirurgião-dentista, demonstrando as possíveis ma-
nifestações sistêmicas dessa condição, assim como 
os aspectos orais, visto que a gravidade da doença é 
bastante variável. 

Caso clínico
A paciente do sexo feminino, cor parda, hoje com 

sete anos de idade, foi encaminhada à disciplina de 
Odontopediatria, da Faculdade de Odontologia da 
Universidade Federal da Bahia (FO-UFBA) para 
avaliação do seu estado de saúde bucal, aos três 
anos de idade. A paciente chegou ao ambulatório já 
com o diagnóstico de osteogênese imperfeita do tipo 
III.

Durante a anamnese, a responsável revelou 
uma história de múltiplas fraturas, com necessida-
de de internação hospitalar na maioria das vezes. A 
paciente exibia total limitação de locomoção, assim 
como deformidades nos membros superiores e infe-
riores, os quais se mostravam arqueados (Figura 1). 
Da mesma forma, a criança apresentava uma baixa 
estatura para a idade. Até o momento do exame, 
não tinha sido percebida nenhuma deficiência na 
capacidade auditiva. A menina apresentava uma 
capacidade intelectual normal.
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Figura 1 -  Aspecto geral da paciente aos três anos de idade. Obser-
va-se a curvatura dos membros inferiores

No exame clínico intrabucal, todos os dentes de-
cíduos exibiam uma coloração castanho-amarelada. 
Os primeiros molares decíduos apresentavam per-
da ou deslocamento do esmalte, com consequente 
exposição do tecido dentinário e sensibilidade do-
lorosa. A higiene bucal da paciente no momento do 
primeiro exame era bastante deficiente, apresen-
tando uma grande quantidade de placa bacteriana. 
Da mesma forma, a mesma ingeria uma quantidade 
considerável de alimentos ricos em sacarose, como 
balas e biscoitos. Na radiografia panorâmica, foi ob-
servada uma constrição na região cervical dos mo-
lares (Figura 2). Da mesma forma, pôde ser obser-
vada uma obliteração parcial prematura dos canais 
radiculares dos incisivos inferiores, na radiografia 
periapical da região (Figura 3).

De acordo com as características clínicas e ra-
diográficas apresentadas, associadas à história 
médica pregressa da paciente, foi possível fazer o 
diagnóstico de dentinogênese imperfeita do tipo I, a 
qual estava associada à OI do tipo III, previamente 
diagnosticada pela equipe médica que acompanha 
a paciente.

 

Figura 2 - Radiografia panorâmica da paciente aos três anos de ida-
de. Observa-se constrição no limite amelocementário nos 
molares decíduos

 
O tratamento odontológico proposto consistiu 

de procedimentos curativos e preventivos. Foi reali-
zado o aconselhamento dietético da paciente, assim 
como a instrução de higiene bucal. Restaurações de 
cimento de ionômero de vidro foram realizadas nos 
dentes que apresentavam necessidade. 
 

 Figura 3 - Radiografia periapical da região anteroinferior da paciente 
aos quatro anos de idade. Observa-se a obliteração parcial 
dos condutos radiculares dos incisivos inferiores decíduos

 
De acordo com a responsável pela criança, a 

equipe médica que a acompanha a encaminhou 
para a fisioterapia na piscina, com o objetivo de 
fortalecer a musculatura e, assim, minimizar as 
deformidades dos membros. Da mesma maneira, a 
menina fazia uso de vitamina D para fortalecimen-
to das estruturas ósseas e de bisfosfonatos, que são 
potentes inibidores da reabsorção óssea.

A paciente vem sendo acompanhada pela equi-
pe de odontopediatria da FO-Ufba há quatro anos. 
Atualmente, a paciente está com sete anos de idade 
e encontra-se na fase de dentição mista. Os quatro 
incisivos inferiores já irromperam e, da mesma for-
ma que os dentes decíduos, apresentam a coloração 
castanha, característica da dentinogênese imperfei-
ta (Figura 4). Nesse período, a paciente melhorou 
bastante a condição de higiene bucal. Entretanto, 
as restaurações com cimento de ionômero de vidro 
foram recolocadas algumas vezes, inclusive troca-
das por resina composta, pela dificuldade de adesão 
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do material restaurador ao tecido alterado. Em re-
lação à saúde geral, a paciente apresenta-se está-
vel, apesar da limitação em relação à sua locomoção 
e das fraturas ósseas recorrentes.

Figura 4 - Aspecto intrabucal da paciente aos sete anos de idade. 
Dentes permanentes também afetados pela dentinogênese 
imperfeita

Este estudo foi submetido ao Comitê de Ética 
em Pesquisa da Faculdade de Odontologia da Uni-
versidade Federal da Bahia e aprovado, sob o regis-
tro FR: 234457 - CAAE: 0048.0.368.000-08. 

Discussão
Este estudo apresentou o caso de uma criança 

portadora de OI do tipo III, associada à DI do tipo I. 
Nenhum caso, nem de OI ou de DI, havia sido detec-
tado na família até o momento do exame, de acordo 
com a responsável pela paciente. Este aspecto foi 
observado em outros estudos, como no realizado por 
Schwartz e Tsipouras3 (1984), onde 12 dos 28 pa-
cientes avaliados não apresentavam história fami-
liar de OI, assim como no caso relatado por Teixeira 
et al.22 (2008).

A DI ocorre em 43 a 82% dos pacientes portado-
res de OI do tipo III, sendo este o tipo da desordem 
apresentado neste estudo3,23. A DI também pode ser 
denominada de dentina opalescente hereditária, 
em decorrência da coloração característica apresen-
tada pelos dentes19. Neste estudo, todos os dentes 
da paciente, tanto os decíduos como os permanentes 
estavam afetados, apresentando uma coloração cas-
tanho-amarelada característica. 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 se-
vera atrição29. Os dentes afetados, em alguns casos, 
podem atingir o nível gengival, com total perda da 
dimensão vertical20,21. No caso clínico apresentado, 
a dentina estava exposta em alguns dentes, apre-
sentando sensibilidade dolorosa. Talvez não tenha 
sido observada uma atrição mais severa em virtude 
da pouca idade da paciente. Esta perda do esmalte 

dos dentes pode ser atribuída às alterações histo-
lógicas presentes tanto na junção amelo-dentinária 
como na própria dentina13,26,27. Um menor grau de 
mineralização, tanto da dentina como do esmalte, 
também foi apontado como uma possível causa para 
a perda do esmalte dos dentes em pacientes porta-
dores de OI28. 

Os dentes afetados pela DI não parecem ser 
mais susceptíveis à cárie do que os dentes normais, 
podendo apresentar certa resistência a esta em 
razão da obliteração dos túbulos dentinários19,22,23. 
No caso apresentado, a paciente não apresentava 
sinais clínicos de cárie, embora a dentina estivesse 
exposta em alguns dentes e houvesse sintomatolo-
gia dolorosa.

Pelo fato de a dentina apresentar-se displásica 
nestes pacientes, o tratamento restaurador de tais 
dentes pode ser um desafio. O uso de materiais ade-
sivos não está contraindicado nesses casos, visto 
que as técnicas restauradoras e os sistemas ade-
sivos melhoraram significativamente nos últimos 
anos20,22. Entretanto, a escolha por tal tratamento 
deve ser realizada com base nas características 
individuais dos pacientes, em virtude da grande 
variabilidade existente em relação às alterações 
encontradas na dentina de dentes acometidos pela 
DI27. O tratamento é delicado em razão da acentu-
ada perda de dimensão vertical observada em mui-
tos casos, da dificuldade de retenção do material 
na dentina afetada e da má oclusão observada em 
alguns casos13,20,22.

Assim como no exame clínico, foram observados 
sinais compatíveis com a DI no exame radiográfi-
co intraoral realizado. Foi detectada uma constri-
ção cervical nos molares decíduos, assim como uma 
obliteração parcial dos condutos radiculares dos 
incisivos inferiores decíduos. Esses achados vão de 
encontro ao que já foi salientado na literatura1,3,18. 
A constrição cervical dos molares pode dificultar a 
adaptação de próteses, assim como a obliteração 
radicular pode impedir o tratamento endodôntico, 
quando necessário, podendo implicar a indicação de 
exodontia nesses casos22. 

Assim, um acompanhamento odontológico fre-
quente do paciente é importante, promovendo um 
aconselhamento em relação à dieta, evitando ali-
mentos cariogênicos, assim como alimentos mui-
to duros, os quais poderiam aumentar o grau de 
atrição dos dentes acometidos pela DI. Da mesma 
forma, a realização de procedimentos preventivos, 
como instrução de higiene oral, profilaxia e aplica-
ções tópicas de flúor, são importantes trunfos na 
prevenção da doença cárie22.

Durante o atendimento odontológico, é impor-
tante que se tenha cuidado ao manusear os pa-
cientes portadores de OI, principalmente nos casos 
onde as manifestações clínicas da doença são mais 
severas, como era o caso descrito no presente estu-
do, proporcionando ao paciente segurança, conforto 
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e apoio, devido ao grande risco de fraturas, mesmo 
ao menor trauma18. 

Os estudos mostram que uma grande parte dos 
indivíduos portadores de OI apresenta uma má 
oclusão de classe III de Angle, assim como uma alta 
incidência de mordida cruzada anterior e/ou pos-
terior3,22,23,25. De acordo com Schwartz e Tsipouras3 
(1984), esse tipo de má oclusão estaria relacionada 
com o comprometimento esquelético observado nas 
formas mais graves de OI. Para outros autores, o 
prognatismo mandibular está associado a altera-
ções estruturais da articulação temporomandibu-
lar30. No presente caso, até o momento do último 
exame, a paciente apresentava uma oclusão nor-
mal, provavelmente em razão da sua pouca idade, 
assim como ausência de desgaste excessivo dos den-
tes.

Ainda não existe cura para a OI e as estratégias 
para o tratamento dessa doença são paliativos, com 
o objetivo de reduzir as deformidades ósseas e per-
mitir a função motora normal do paciente, melho-
rando a qualidade de vida do mesmo8.  O cirurgião-
-dentista desempenha um papel fundamental no 
tratamento e diagnóstico dos pacientes portadores 
de DI, e também de OI, principalmente nos casos 
mais brandos da doença22. Nessa situação, o dentis-
ta pode ser o primeiro profissional da saúde a detec-
tar essa condição, visto que as alterações dentárias 
decorrentes da DI podem constituir as manifesta-
ções clínicas mais evidentes da OI. 

Conclusão
O diagnóstico precoce da OI associada à DI 

permite a realização de um tratamento adequado, 
melhorando significativamente o prognóstico do pa-
ciente. Especificamente em relação à DI, uma aten-
ção especial deve ser dispensada à prevenção das 
doenças bucais, como a cárie e doença periodontal, 
em razão da dificuldade técnica de tratamento mui-
tas vezes encontrada nesses pacientes. Quando ne-
cessário, o restabelecimento estético e funcional nos 
casos de DI é de fundamental importância, propor-
cionando uma melhor qualidade de vida ao pacien-
te, assim como promovendo um impacto psicológico 
positivo sobre o mesmo.

Abstract
 

Introduction: Osteogenesis imperfecta is a rare gene-
tic condition, which the main clinical manifestation is 
bone fragility with different degrees of severity. This di-
sease may be associated with dentinogenesis imperfec-
ta, in which the dentin tissue is altered. This study was 
conducted in order to familiarize health professionals 
with possible systemic manifestations of osteogenesis 
imperfecta associated with dentinogenesis imperfecta, 
as well as the oral aspects of this condition, since the 
severity of the disease is quite variable. Case report: this 

study describes a case of a 7 year-old girl, patient of 
the ambulatory of the pediatric dentistry discipline of 
the Dentistry School of the Federal University of Bahia, 
who carried the disease. The diagnosis of osteogenesis 
imperfecta type III was performed based on clinical and 
radiographic findings along with the patient’s previous 
medical history. Typical manifestations of the disease 
were found, such as: bone fragility, limited mobility, 
and deformities in upper and lower limbs. Among oral 
aspects, the brown staining of the teeth, partial oblite-
ration of the root canal of lower incisors, as well as the 
displacement of enamel in some teeth confirmed the 
presence of dentinogenesis imperfecta. Conclusion: 
Despite the severe systemic issues and limitations that 
may be present in patients affected by this disease, it 
is of utmost importance that care with the oral cavity 
are not overlooked, thus promoting the patient a better 
quality of life.

Keywords: Osteogenesis imperfecta. Dentinogenesis 
imperfecta. Pediatric dentistry.
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