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Dental aspects of three siblings
with osteogenesis imperfecta

Abstract | Introduction: Osteogenesis
Imperfecta (Ol) is a genetic connective tissue
disorder whose main clinical characteristic is bone
[fragility. Multiple and early fractures can lead to
long bones deformity, short stature and, in some
cases, inability to walk. Other characteristics are
generalized ostegporosis, dentinogenesis imperfecta
(DI), high incidence of Class 111 malocclusion,
blue sclera, hearing loss and ligamentons laxity.
Odbyjective: To carry ont literature review on O
and DI and report the case of three siblings
with O, focusing on dental aspects. Case report:
Patients attended the Pediatric Dentistry Clinic
at UFES, referred by the social work division
of Hospital Infantil Nossa Senbora da Gloria.
Dental treatment was planned considering the
influence of systemic medication management
(bisphosphonates) and the observation of both
postural change and sudden movement care
measures to prevent fractures. Conclusion: More
team work among the multidisciplinary team
members is needed in preventive dental care of
patients with OL, in order to provide them with
more quality of life.

Keywords: | Osteogenesis Imperfecta;
Dentinogenesis imperfecta; Pamidronate.

| Aspectos odontoldgicos de
trés irmdos com osteogénese
imperfeita*

Resumo | Introducio: A osteogénese imperfeita (OI) é uma doenca do
tecido conjuntivo, transmitida geneticamente, cuja caracterfstica clinica
principal ¢ a fragilidade 6ssea. As fraturas multiplas e precoces podem
levar 2 deformidade de ossos longos, estatura baixa e, em alguns casos,
incapacidade de andar. Outras caracterfsticas sao: osteoporose generali-
zada, dentinogénese imperfeita (DI), prevaléncia aumentada de maloclu-
sao Classe 111, escleras azuis, deficiéncia auditiva, frouxidao ligamentar.
Objetivo: Realizar revisdo de literatura sobre OI e DI e relatar o caso
clinico de trés irmaos com OI, enfocando os aspectos odontolégicos. Re-
lato do Caso: Os pacientes compareceram a Clinica de Odontopediatria
da UFES, encaminhados pelo servico social do Hospital Infantil Nossa
Senhora da Gléria. O tratamento odontoldgico foi planejado conside-
rando a influéncia da conduta medicamentosa sistémica (bisfosfonatos)
e a observaciao dos cuidados em relagdo a mudangas posturais e movi-
mentos bruscos para prevencao de fraturas. Conclusdo: Existe necessi-
dade de entrosamento entre os membros da equipe multidisciplinar para
atendimento odontolégico preventivo dos pacientes com OI, visando a
proporcionar-lhes melhor qualidade de vida.

Palavras-chave | Osteogénese imperfeita; Dentinogénese imperfeita;
Pamidronato.
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Introdugio |

O termo Osteogénese Imperfeita (OI) representa um
grupo de distarbios genéticos fenotipicamente rela-
cionados. A maioria deles é causada por deficiéncias
na sintese de colageno tipo 1" que predispde o pa-
ciente a deformidade esquelética e a fratura dos ossos
mesmo com pequenos traumas™. Nos dltimos  anos,
essa enfermidade deixou de ser considerada uma alte-
ragdo apenas nos genes que produzem coldgeno, clas-
sificada em quatro tipos e para a qual ndo havia tra-
tamento médico e passou a set compreendida como
um conjunto de alteragdes genéticas, classificada em
oito tipos, com perspectivas em relagdo a terapéutica e
com possibilidade de os pacientes terem sua qualidade
de vida melhorada®.

E também conhecida como doenga dos ossos quebra-
dicos ou doenga de Lobstein. Afeta entre 1/10.000
e 1/25.000 pessoas e sua gravidade é amplamente
varidvel, mesmo em membros da mesma familia'>!,
Os tipos mais comuns de Ol sao herdados na forma
autossoémica dominante, podendo ocorrer também de
forma recessiva e, em muitos casos, a doenca ¢ espo-

radica?..

Os defeitos genéticos na OI podem resultar de muta-
¢des em um dos dois genes que codificam para a mo-
lécula de colageno tipo I: o gene COL1A1 no cromos-
somo 17 e o gene COL1A2 no cromossomo’ 2%,

A anormalidade bésica em todas as formas de OI ¢
uma quantidade pequena de osso, o que tesulta em
um tipo de osteoporose com acentuado afinamento
cortical e atenuacido das trabéculas®. Caracteristicas
radiograficas incluem osteopenia, abaulamentos, an-
gulacoes e deformidades de ossos longos, multiplas
fraturas e 0ssos wormianos no cranio, em numero
de dez ou mais ossos suturais em padrio de mosai-
co®. Além das manifestacdes esqueléticas, outras
estruturas anatomicas ricas em colageno tipo I sdo
afetadas, como articula¢oes (hiperextensio articular),
olhos (escleras azuis), ouvidos (hipoacusia), pele (fina

e translucente) e dentes (Dentinogénese Impetfeita -
DI)15,19,21,22

O proposito deste estudo € realizar uma revisao de
literatura sobre OI e DI e relatar o caso clinico de trés
irmaos com OI, enfocando aspectos odontolégicos.
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Revisao de literatura |

Classificagao da osteogénese imperfeita

Existem quatro tipos principais de OI, de acordo com
a classificacao de Sillence™. A OI tipo I é a forma
mais comum e mais leve. A fragilidade 6ssea varia
de leve a moderadamente severa e as fraturas podem
ocorrer em 10% dos casos ao nascimento, porém sio
mais comuns na infancia e tendem a diminuir na ado-
lescéncia®. Pode ocorrer hipermobilidade atticular e
formagdo de equimose por causa da fragilidade capi-
lar; dentina opalescente e escleras azuis permanecem
122 Perda da audicio ocorre geral-
mente antes dos 30 anos de idade. De acordo com o
estudo de Santli et al.”, a perda auditiva ocorreu em
22,2% dos pacientes com Ol tipo I e nio afetou os
pacientes dos demais tipos. Tem heranca autossomica
dominante e comumente todo colageno produzido é
normal, porém sua quantidade ¢ reduzida a metade®.

durante toda vida

Na OI tipo 11, os individuos apresentam multiplas
fraturas, deformidades esqueléticas presentes ao nas-
cimento e disfun¢do generalizada do tecido conjun-
tivo; muitos sao natimortos ou morrem no periodo
petinatal'>?'. Os membros sio curtos e deformados, o
cranio é mole e membranoso, as costelas apresentam
deformidades. A ocorréncia de hérnias e de hidroce-
falia progressiva é frequente. Esclera azulada e dentes
opalescentes podem ser observados®.

O tipo III da OI ndo causa morte neonatal, porém
produz deformidade Ossea progressiva, com fragi-
lidade 6ssea de moderadamente severa a severa?'?2,
estatura muita baixa, escleréticas azuis varidveis que
desaparecem gradualmente com o crescimento da
crianga'>", flacidez dos ligamentos e perda auditiva®.
Embora um terco dos pacientes sobreviva até a vida
adulta, a maioria morre durante a infancia, geralmen-
te devido a complica¢des cardiopulmonares, causadas
pela cifoescoliose20. Alguns pacientes apresentam
D122 O padrio de heranca é autossdémica domi-
nante, com raros casos de autossdmica recessiva®.

A Ol tipo 1V esta associada a fragilidade 6ssea de leve
a moderadamente severa. A cor azul palida das es-
cleras tende a desaparecer gradualmente. Fraturas ao
nascimento ocorrem em 50% dos pacientes e tendem
a diminuir com a puberdade, porém alguns individuos
nunca sofrem fraturas. Alguns pacientes apresentam
dentes normais, enquanto outros manifestam DI. A
doenca é herdada como um traco autossémico do-
minante?'.

Revista Brasileira de Pesquisa em Sadde 2009; 11(1):52-60 | 53



Aspectos odontolégicos de trés irmdos com osteogénese imperfeita | Barroso MT et al.

Quatro novos tipos de OI (Tipo V a VIII) tém sido
estudados™***%: A OI tipo V é caracterizada por bai-
xa estatura, formacio de calos hipertréficos e ossifi-
cacdo da membrana entre radio e ulna impedindo o
movimento de pronac¢do ou supinacio do antebraco,
escleras brancas e banda hiperdensa na epifise distal
dos ossos longos. A Ol tipo VI é caracterizada por
escoliose, estatura média e escleras brancas. Ao mi-
croscopio, os 0ssos apresentam lamelas em forma de
escama de peixe. O nivel de atividade da fosfatase al-
calina ¢ ligeiramente elevado. A OI tipo VII é uma de-
sordem de carater recessivo descrita apenas em uma
comunidade de nativos de Quebec, Canada. E similar
ao tipo IV em muitos aspectos de aparéncia e sinto-
mas. Em outros casos, assemelha-se ao tipo 11, exceto
pelo fato de que as criancas tém escleras brancas, ca-
beca pequena, face redonda, pequena estatura, coxa
vara, Umero e fémur pequenos. Resulta de heranca re-
cessiva da mutag¢do do gene CRTAP. Na Ol tipo VIII,
¢ parecida com a forma letal da OI tipo 11 ou 111, po-
rém as escleras sio brancas, ocorre severa deficiéncia
do ctrescimento, baixa mineralizacio do esqueleto e é
causada por mutacio no gene LEPREL

Diagnéstico e tratamento

O diagnéstico da Ol ¢ feito pela historia familiar po-
sitiva, pela observacao de sinais fisicos, exame radio-
grafico e presenca de DI. Além desses, a OI pode ser
confirmada por meio de testes do coldgeno, testes
moleculares usando DNA e teste pré-natal por ultras-
som ou aminiocentese®.

O diagnéstico diferencial para Ol inclui abuso infan-
til*, osteoporose idiopatica juvenil, hipofosfatasia,
hiperfosfatasia
Paget), displasia fibrosa panostotica, sindrome Bruck,
sindrome Cole-Carpenter e displasia gnatodiafiseal'’.

autossOmica recessiva (doenca de

Atualmente, o tratamento dos pacientes com Ol ¢é fei-
to com o uso endovenoso dos bisfosfonatos (usual-
mente pamidronato dissédico), que sdo potentes ini-
bidores da reabsorcio dssea, atuando na estimulacio
da apoptose dos osteoclastos e retardando a dos oste-
oblastos. Casos de osteonecrose, mais especificamen-
te na mandibula, tém sido relatados nos pacientes em
uso dessa medicacio e submetidos a procedimentos
cirurgicos'. Porém, Schwartz et al.”', em estudo envol-
vendo extracio de 60 dentes, em sua maioria dentes
deciduos, nio constataram nenhuma ocortréncia de
necrose 6ssea. Outra complicacio para o sistema es-
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tomatognatico associada ao uso de bisfosfonatos seria
o atraso na erup¢ao dentiria. Kamoun-Goldrat et al.”
concluiram que ocorreu um atraso médio de erupg¢io
de 1,67 anos nesses pacientes.

O tratamento da Ol pode ser complementado com
calcio oral e vitamina D3, cujo objetivo ¢ proporcio-
nar melhor qualidade de vida pela reducdo do risco
de fraturas, alivio da dor e aumento da capacidade
48,11

energética®>''; além da abordagem terapéutica orto-

pédica classica®.

Caracteristicas craniofaciais dos pacientes com OI

Os individuos normalmente apresentam face triangu-
lar, protrusdo do osso temporal e osso frontal pro-
eminente*. Existe maior prevaléncia de maloclusio
Classe I1I>***, que ¢ causada por hipoplasia da maxila,
com ou sem hiperplasia mandibular’. No estudo de
Chang, Lin e Hsu®, foi encontrada maloclusio Classe
III em 62,5% dos pacientes com OI. Mordida cruza-
da posterior, mordida aberta anterior e posterior tam-
bém tém sido relatadas™'".

Em raras ocasifes, radiografias panordmicas podem
revelar radiotranspaténcias multifocais, mistas ou ra-
diopacidades?.

A perda da dimensdo vertical pode ocorrer em pa-
cientes com dentina malformada, em consequéncia do
risco mais alto de desgaste dental e fraturas''. Ortega
et al.** alertaram que alteracdes morfoldgicas podem
ser constatadas na articulagio temporomandibular
(ATM) de pacientes com OIl, mesmo que alteracOes
funcionais nao sejam evidentes, devido a etiologia
multifatorial.

Caracteristicas dentais

Dos pacientes com OI, 10% a 50% apresentam al-
teracdes dentais'. As mais marcantes sdo as ocorti-
das na dentina. As caracteristicas clinicas, radiografi-
cas e histopatologicas presentes na DI e na OI com
dentes opalescentes sao semelhantes. Com relagdo a
intensidade da DI, os dentes deciduos sio os mais
atingidos® > seguidos pelos incisivos e primeiros
molares permanentes. Os segundos e os terceiros mo-
lares permanentes sio os menos atingidos™.

A presenca ou ndo das alteracSes dentais subdivide a
OI dos tipos I a IV em subtipo A sem DI, e subtipo
B, que apresenta dentes com colora¢io opalescente



azulada, castanho ou ambar. As coroas apresentam-
se encurtadas, bulbosas, com marcada constricio na
regido do colo. Ao exame radiogrifico, as raizes sdo
estreitas, curtas, com camaras pulpares pequenas e
normalmente obliteradas por depdsito de dentina.
Radiolucidez periapical é frequente, em decorréncia
da precoce exposicio dentindria'***%,

A severidade dos defeitos da dentina em pacientes
com Ol varia de minima a severa. Os estudos histol6-
gicos da dentina mostraram que os tibulos dentinarios
eram muito reduzidos em numero ou completamente
ausentes. Quando presentes, eram estreitos e algumas
vezes largos, tortuosos e irregularmente distribuidos.
Frequentemente eram curtos e nao pareciam penetrar
por toda espessura dentinaria, resultando em excesso
de dentina intertubular”'*!"-.

Quanto as caracteristicas do esmalte, Lygidakis et
al."” examinaram dentes de pacientes com OI usan-
do microscopio eletronico de varredura (MEV) e nao
encontraram anormalidades no esmalte dos dentes
examinados. Lindau et al.', usando microscopio de
luz polarizada, microrradiografia e MEV, observa-
ram que o esmalte dos dentes permanentes exibia
poucas mudangas estruturais enquanto o esmalte dos
dentes deciduos de individuos com OI associada 2
DI apresentava-se mais irregularmente mineralizado,
com menor grau de mineralizagdo na jun¢io esmalte-
dentina.

Os aspectos histolégicos da dentina e esmalte na Ol
associada a DI s@o usados para explicar o mecanismo
da fratura dos dentes. Contudo, a etiologia das fratu-
ras coronais ¢ ainda obscura e provavelmente resulta
da juncio dentina-esmalte defeituosa ou microfratu-
ras dentro da dentina®.

Tratamento odontologico

Os pacientes portadores de OI devem consultar um
cirurgido-dentista quando da erupcio dos dentes de-

ciduos para determinar a presenca de DI'*'®

e acom-
panhar o desenvolvimento dental e esquelético, uma
vez que muitos desses pacientes apresentam maloclu-

sao Classe ITI>%!,

Nos casos de desgastes extensos ou dentes destruidos,
podem ser usadas coroas protéticas para prote¢ao do
complexo dental remanescente, restabelecimento da
dimensio vertical e melhora da estética?”. Para reabi-
litar os molares deciduos, O’Connel e Marini® utiliza-
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ram coroas de ago inoxidavel em 63% dos pacientes.

Durante exodontias, o dente deve ser cuidadosamente
luxado usando movimentos de pequena amplitude e
minima for¢a”, para evitar fratura de osso alveolar,
luxacio de ATM e fratura condilar™.

E necessario atuar na prevencio da doenga periodon-
tal e da carie nesses pacientes por meio de orienta¢Ges
de higiene e dieta, uso de fldor tépico e aplicagio de
gel de clorexidina, quando indicado, como meio de
reduzir a formagio do biofilme denta®,

A maioria das criancas com Ol tem desenvolvimento
intelectual normal e elas estdo aptas a colaborar com
o cirurgido-dentista®’. Alguns profissionais podem
relutar em oferecer atendimento odontolégico para
individuos com OI por medo de causar fraturas. En-
tretanto, na maiotia dos casos, assegurar conforto ao
paciente, usando almofadas para auxiliar a posi¢do na
cadeira odontolégica, e evitar movimentos bruscos ou
forca excessiva sdao cuidados suficientes para garantir

a seguranca do paciente®.

Relato do caso |

Trés irméos, procedentes do municipio de Agua Doce
do Norte — ES, pacientes do Hospital Infantil Nossa
Senhora da Gléria (HINSG), portadores de osteogé-
nese imperfeita tipo IV, foram encaminhados a Cli-
nica de Odontopediatria da Universidade Federal do
Espirito Santo (UFES). O diagnéstico de osteogénese
imperfeita tipo IV foi baseado na anamnese, histérico
familiar positivo, exame clinico e radiografico, realiza-
dos no hospital de origem.

A conduta médica adotada para os trés pacientes in-
clufa dieta livre de trés em trés horas, entiquecida com
1000mg Ca/dia; medicagio do grupo dos bisfosfo-
natos - Pamidronato Dissédico (6,5% - 1000ml), in-
fundida por um petiodo de trés dias e repetida a cada
quatro meses, sob internagdo no HINSG; vitamina
D3; paracetamol, em caso de dor; bromoprida, em
caso de vomito.

No histérico familiar, é relevante o fato de o pai das
criancgas, 33 anos, apresentar as caracteristicas de Ol e
ter relato de dores frequentes nos ossos. Até a idade
de 29 anos, sofreu sete fraturas. A mie das criancas,
25 anos, ndo apresentava caracterfsticas de Ol e teve
quatro filhos com esse diagnéstico (Figura 1). Desta-
cou-se, neste caso clinico, a historia médica e odonto-
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légica dos trés primeiros filhos do casal, denominados
Pacientes 1, 2 e 3, que foram acompanhados a clinica
por uma agente de sadde do municipio de origem. O
quarto filho, 1 ano de idade, nio foi trazido pelo res-
ponsavel devido a dificuldade de transporte e a longa
distancia entre os municipios.

O Termo de Consentimento Livre e Esclarecido foi
assinado pela mie e o relato do caso foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa do Centro de Ciéncias
da Sadde da UFES, sob o n° CEP-076/08.

Os dados referentes a anamnese, bem como os exa-
mes radiograficos e a condi¢io bucal dos trés pacien-
tes foram obtidos durante o atendimento odontolé-
gico que foi realizado na Clinica de Odontopediatria
da UFES.

O Paciente 1, sexo masculino, sete anos e dez meses,
teve seu tratamento iniciado no HINSG com cin-
co anos de idade. Tem estatura de 99cm e peso de
15kg. As seguintes caracteristicas foram observadas:
dentinogénese imperfeita, dentes opalescentes, escle-
ras azuis, deformidade angular em coxa bilateral com
desvio antero-lateral (coxa vara), escoliose, pé plano
valvo bilateral, coluna sem alteracio, membro claudi-
cante. Aos trés anos fraturou a clavicula esquerda. O
uso do pamidronato dissédico foi realizado por dez
ciclos.

No exame clinico, foi constatada a presenca de den-
ticdo mista, lesbes de carie extensas (Figura 2) com
necessidade de exodontia e tratamento endodéntico
nos molares deciduos, restauracGes e aplicagao de se-
lante nos molares permanentes. Clinicamente, a rela-
¢ao molar é Classe III. Radiograficamente os dentes
apresentavam coroas bulbosas, atresia pulpar, dentes
permanentes com polpa coronaria calcificada (Figu-
ra 3). A idade dental é adiantada, pois as raizes dos
primeiros molares inferiores ja estdo completamente
formadas.

O Paciente 2, sexro masculino, seis anos e cinco me-
ses, teve seu tratamento iniciado no HINSG com a
idade de trés anos e um més e com peso de 10,8kg.
No exame radiografico inicial, constatou-se escoliose
leve, rarefacio Ossea e encurtamento do fémur. No
exame clinico, observou-se baixa estatura, escleras
azuladas, dentinogénse imperfeita, dentes de colora-
cdo ambar, historia de piodermite, rinofaringite, dis-
crepancia no comprimento dos membros inferiores,
sendo o direito menor 2cm e pés planos.
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O paciente sofreu fraturas nas pernas logo no primei-
ro ano de vida. Desde que comegou a andar, fratu-
rou o fémur direito e o fémur esquerdo quatro vezes.
Com quatro anos de idade, foi submetido a cirurgia de
osteotomia para introdu¢io de haste intramedular e
correcao de deformidade no fémur direito. Aos cinco
anos sofreu nova fratura no fémur direito, ja com has-
te e luxacdo externo-clavicular. Passou por 15 ciclos
de uso do pamidronato dissédico.

No exame clinico, constatou-se a presenga de denti¢ao
mista, auséncia dos elementos 51 e 61 e raizes residu-
ais referentes a0s elementos 74, 75 e 85, demandando
tratamento cirurgico (Figura 4). Os elementos 52, 62,
53, 63, 54, 64, 65, 84 apresentavam-se cariados, neces-
sitando de tratamento restaurador. Quanto a oclusio
do paciente, nio foi possivel comprovar a relagdo mo-
lar, devido a falta de dentes posteriores. Radiografi-
camente, observou-se atresia em todos os elementos,
envolvimento de furca por lesdo de carie no elemento
85, coroas bulbosas e raizes afiladas (Figura 5).

O Paciente 3, sexo feminino, quatro anos e sete me-
ses, teve seu tratamento iniciado no HINSG com um
ano e meio de idade, estatura de 93cm e peso de 15kg;
As seguintes caractetisticas clinicas foram observadas:
escoliose, escleras azuis, dentinogénese imperfeita e
dentes de coloracio ambar. No primeiro ano de vida,
sofreu uma fratura na clavicula. Passou por cinco ci-
clos de uso do pamidronato dissédico.

No exame clinico, constatou-se a presenca de todos os
elementos deciduos, mordida cruzada, mordida abet-
ta anterior e gengivite. Os elementos dentais 74, 84,
85, 51, 61, 52, 62 apresentavam lesdes cariosas com
necessidade restauradora e o elemento 75 precisava
de tratamento endodéntico. Radiograficamente, apre-
sentava coroas bulbosas, raizes afiladas e giroversao
do elemento 11 (Figuras 6 e 7). A relagdo dos segun-
dos molares deciduos estava em plano terminal reto.

Para o tratamento odontolégico dos trés pacientes,
foram realizados procedimentos restauradores, endo-
doénticos, cirurgicos e preventivos. A mée e os pacien-
tes foram instruidos quanto a necessidade do controle
da ingestdo de agucar, alimentagdo noturna, higiene
bucal (técnica de escovagio, tipo ideal de escova e uso
de fio dental). Esses pacientes foram tratados com es-
pecial atengao devido a fragilidade dentaria e também
a fragilidade Ossea.
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Figura 1. Heredograma mostrando a familia paterna afetada e os quatro
irmaos

1 o o
Figura 2. Condi¢io bucal da arcada inferior do Paciente 1 (7 anos ¢ 10
meses) demonstrando extensa destruicao dental

Figura 3. Imagem da radiografia panoramica do Paciente 1. Observam-se
coroas bulbosas e atresia das cimaras pulpares dos incisivos
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Figura 4. Viista frontal do Paciente 2 (6 anos e 5 meses). Observam-se
dentes deciduos e permanentes com coloragio dmbar

Figura 5. Imagem da radiografia panoramica do Paciente 2. Observam-se
atresia pulpar, coroas bulbosas, raizes afiladas e extensas lesies de cdrie em
dentes deciduos

Fignra 6. Viista frontal do Paciente 3 (4 anos e 7 meses). Observam-se
dentes deciduos com coloracao ambar

Figura 7. Imagem da radiografia panorimica do Paciente 3. Observam-se
coroas bulbosas, raizes afiladas e lesoes de cdrie com envolvimento pulpar em
dentes decidnos
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Discussio |

Os trés irmios apresentavam os sintomas médicos e
odontolégicos com suas complicagSes tipicas de pa-
cientes portadores de OI com DI. Embora o estudo
genético ainda ndo tenha localizado a muta¢do que
deu origem a Ol da familia relatada, sabe-se que foi
transmitida de forma autossémica dominante, pois o
pai ¢ portador da patologia. Pelas caracteristicas fisi-
cas, dentais e radiograficas, os pacientes foram classi-
ficados como portadores da Ol tipo IV-B (mul-
tiplas fraturas, cifoescoliose, arqueamento dos 0ssos
longos, escleras azuis e DI). As caracteristicas tipicas
de DI observadas nesses pacientes foram dentes opa-
lescentes (Paciente 1) ou cor ambar (Pacientes 2 e 3),
coroas bulbosas, constricdo cervical, raizes curtas e
afiladas, atresia da camara pulpar, destruicdo dentaria,
coincidindo com descri¢des da literatura****, Apre-
sentavam satde bucal comprometida devido ao fato
de nunca terem recebido otientagdes e tratamento
odontolégico. O estado de saude geral foi conside-
rado bom.

E de extrema importancia o conhecimento da his-
toria médica completa dos pacientes com Ol antes
do inicio do tratamento odontolégico. Conforme

a literatura'™?’

, em geral, ndo é necessario o uso de
profilaxia antibiética durante os procedimentos odon-
tolégicos nesses pacientes, mesmo naqueles que pos-
suem implante de haste metalica intramedular como
em um dos pacientes relatados (Paciente 2). Alguns
individuos podem apresentar defeito valvar, que jus-
tificatia o uso de antibiético profilitico™!!, porém os
pacientes relatados nio possuiam tal deformidade,

conforme laudos médicos do HINSG.

Varios procedimentos de exodontia foram efetuados
nos Pacientes 1 e 2, quando eles fizeram o uso en-
dovenoso de bisfosfonatos, nio ocorrendo nenhum
episédio de osteonecrose mandibular, contrapondo
relatos da literatura!, mas concordando com a estatis-
tica de Schwartz et al.”' que ndo observaram necrose
Ossea apos exodontia de 60 dentes. Esses autores re-
comendaram aguardar de 8 a 15 dias ap6s o uso dessa
medicagdo para realizar a exodontia, o que foi rigoro-
samente observado para as criangas do presente relato
(Pacientes 1 e 2). As exodontias foram programadas
para 30 dias apds o uso dos bisfosfonatos. Os pa-
cientes continuam sendo monitorados, uma vez que
a etiopatogenia das osteonecroses nio esta bem esta-
belecida e casos podem ocorrer mesmo apds varios
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anos depois do uso desses medicamentos''.

Embora a perda auditiva tenha sido relatada em indi-

1212 ainda nio foi desenvolvida nas

viduos com O
trés criancas deste relato, provavelmente devido a sua

tenra idade e ao fato de ser mais comum na Ol tipo

IZ‘)

A varia¢io no indice de comprometimento fisico e
sinais da Ol foi bem caracterizada nos trés irmaos,
tendo o Paciente 2 apresentado a forma mais grave.

A maloclusio Classe I1I tem uma prevaléncia aumen-
tada em pacientes com OI**"*2 No presente relato de
caso, o Paciente 1 apresentava relacio molar Classe
III. No Paciente 2, ainda ndo foi possivel a anilise
oclusal devido a falta de alguns dentes e, na Paciente
3, a relacdo terminal dos segundos molares deciduos
era em plano terminal reto.

Cuidado no manuseio desses pacientes durante o
atendimento odontolégico ¢ importante para propi-
ciar conforto, seguranca e apoio, devido ao risco de
fraturas, devendo ser evitados movimentos bruscos e
forca excessiva nos procedimentos de exodontia. As
tomadas radiogrificas devem ser reduzidas ao estri-
tamente necessario, porque essas criancas ja sao sub-
metidas a maltiplas exposicoes por causa das fraturas
6sseas™.

Os pacientes com Ol devem ser examinados o mais
cedo possivel por um cirurgido-dentista e acompanha-
dos frequentemente para interceptar complicacdes
das possiveis fraturas dentais associadas a DI, necessi-
dades ortodonticas e supervisio da saude bucal.

Conclusio |

E importante que os cirurgides-dentistas estejam
familiarizados com os aspectos gerais da OI e sua
frequente associagio com manifestagdes orais e den-
tarias, com a medicagio sistémica utilizada (bisfosfo-
natos) e com o manejo adequado dos pacientes.

Existe necessidade de entrosamento entre os mem-
bros da equipe multidisciplinar para atendimento
odontolégico preventivo dos pacientes com O, vi-
sando a proporcionar-lhes melhor qualidade de vida.
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