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RESUMO 
 

A Amelogénese Imperfeita (AI) é uma patologia de caráter hereditário que se refere a 

uma anomalia na formação do esmalte, seja pela quantidade ou pela qualidade. O 

esmalte é a camada mais externa do dente e é formado em 3 etapas (formativa, de 

mineralização e de maturação). Afeta cerca de 1 pessoa em cada 14 000. Há 4 tipos 

principais de AI: hipoplásico, hipocalcificado, hipomaturado e 

hipoplásico/hipomaturado com taurodontismo. Pode ter transmissão autossômica 

dominante, autossômica recessiva, ligada ao X dominante ou ligada ao X recessivo. Os 

principais genes relacionados identificados são os da amelogenina, da enamelina, da 

enamelisina e da calicreína-4. 

Para um correto diagnóstico são necessários bons conhecimentos teóricos e corretos 

exame clínico e radiográfico, podendo ainda proceder-se a um exame genético. A AI 

caracteriza-se maioritariamente por esmalte fino ou fraco (confirmar com radiografia), 

côr alterada (transparência à dentina ou até mesmo dentina exposta) e grande 

desgaste dentário, levando a cáries e perda de função assim como a problemas 

psicossociais por parte do paciente. 

Hoje em dia o tratamento de primeira escolha é o mais conservador possível tendo em 

conta a gravidade e as preferências/possibilidades do paciente. Podemos optar por 

coroas totais metálicas, metalo-cerâmicas ou cerâmicas conforme o grau estético 

desejado, ou podemos optar por restaurações em resina composta (os avanços nesta 

área tornaram possível devolver função e estética com pouco desgaste). Deve-se ter 

em atenção ao tratamento na criança para não interferir com o crescimento, 

começando-se por um tratamento provisório que passará a definitivo quando a 

dentição estiver completamente erupcionada e o crescimento craniofacial tiver 

terminado. Devendo ainda haver visitas periódicas ao médico dentista para controlo e 

manutenção do tratamento. 
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ABSTRACT 
 
 

The amelogenesis imperfecta (AI) is a hereditary pathology that leads to an anomaly in 

the formation of enamel, either by quantity or quality. The enamel is the outermost 

layer of the tooth and is made in 3 steps (formation, of mineralization and of 

maturation). It affects about 1 person in every 14 000. There are 4 main types of AI: 

hypoplasia, hypomineralization, hypomaturation and hypoplasia / hypomaturation 

with taurodontism. Can be autosomal dominant, autosomal recessive, X-linked 

dominant or X-linked recessive. The main identified related genes are the ones of 

amelogenin, enamelin, enamelisina and of kallikrein-4. 

For a correct diagnosis are needed good theoretical knowledge and correct clinical and 

radiographic examination, and may proceed to a genetic test. AI is characterized 

mainly by thin or weak enamel (confirm with x-ray), changed color (transparency or 

even exposed dentin) and a large tooth wear, leading to caries and loss of function as 

well as psychosocial problems by the patient. 

Nowadays the treatment of first choice is the most conservative possible taking into 

account the severity and preferences / possibilities of the patient. We can choose to 

metal crowns, metal-ceramic or ceramic as the aesthetic level desired, or we can 

choose to composite resin restorations (progress in this area made it possible to 

restore function and aesthetics with little wear). It should be noted the treatment the 

child not to interfere with the growth, beginning by a temporary treatment which will 

definitively when the dentition is fully erupted and craniofacial growth has ended. 

Should still be periodic visits to the dentist for control and maintenance treatment. 
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INTRODUÇÃO 
 
 
O tema que vai ser abordado é a Amelogénese Imperfeita (AI), a sua etiologia, sinais e 

sintomas, diagnóstico e tratamentos possíveis, assim como as suas consequências e 

limitações dos indivíduos afetados. 

O esmalte é a camada mais externa do dente e tem origem ectodérmica. A sua 

formação é mediada pelos ameloblastos e ocorre em 3 etapas: [1-4] 

- etapa formativa - deposição da matriz orgânica; 

- etapa de mineralização - matriz mineralizada parcialmente, de dentro para 

fora, de oclusal para cervical; 

- etapa de maturação - remoção de água e material orgânico, cristais de 

esmalte expandem e completam-se, de fora para dentro, de oclusal para 

cervical. 

Depois do esmalte estar completamente formado não há mais risco de más 

formações.[1] 

A AI é uma patologia hereditária que afeta a qualidade e/ou quantidade de esmalte[5], 

transmitida de forma autossómica dominante, autossómica recessiva, ligada ao X 

dominante ou ligada ao X recessiva.[6] Afeta a dentição decídua e a dentição 

permanente.[7] Apesar da controvérsia de classificação, a mais aceite, atualmente, 

baseia-se no fenótipo e tem 4 tipos major: hipoplásica (defeito na formação da 

matriz)[1], hipomaturada (cristais de esmalte não maturam)[1], hipocalcificada (matriz 

orgânica não mineraliza corretamente)[1] e hipoplásica/hipomaturada (conjugação de 

hipoplásica com hipomaturada, podendo haver maior percentagem de uma ou 

outra).[8] Pode surgir de modo isolado ou associada a Síndromes.[8] Tem uma incidência 

entre 1/700 e 1/14 000 indivíduos.[7] Há maior número de casos reportados de 

hipocalcificada, seguido de hipomaturada e hipoplásica. Na Europa e nos EUA a 

principal forma de transmissão é a autossómica dominante e no Médio Oriente é a 

autossómica recessiva. O sexo feminino é mais afetado pelo tipo hipoplásico e o sexo 

masculino pelo tipo hipomaturado.[8] 
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A AI não é mais incidente do que antigamente, mas tendo em conta o crescente valor 

dado à estética aliado às repercussões de patologia periodontal e perdas dentárias no 

sistema muscular orofacial e na articulação temporo-mandibular, o seu diagnóstico e 

tratamento é um tema atual e importante na sociedade. 

O meu interesse nesta patologia, e consequente escolha para tema de monografia, 

surgiu quando vi sinais no meu irmão, levando-me assim à pesquisa da sua etiologia e 

possibilidades de tratamento, sendo que se insere numa área que considero muito 

importante na Medicina Dentária (dentisteria estética). Tenciono com este trabalho 

aprofundar os meus conhecimentos teóricos e atualizar-me nas melhores 

possibilidades terapêuticas. 
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MATERIAIS E MÉTODOS 

 

 

Tendo em conta os objetivos deste estudo foi efetuada uma revisão bibliográfica, 

considerando os seguintes elementos de pesquisa: 

 

Pesquisa em bases de dados: através da Biblioteca Virtual UP, em Pubmed/Medline; 

PubMed; Google Scholar. 

Palavras-chave: amelogénese imperfeita; amelogenesis imperfecta; 

tratamento/treatment; diognóstico/diagnosis; etiologia/etiology. 

Espaço de tempo: entre 2004 e 2014. 

Limitações: Idioma português e inglês; texto completo. 

 
 
De um total de 84 artigos, foram selecionados 23 para o estudo, os restantes artigos 

foram excluídos por não serem conclusivos, desviarem-se dos objectivos do trabalho 

ou não serem considerados relevantes. 
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DESENVOLVIMENTO 
 

 

Etiologia/classificação 

 

Das possíveis alterações do esmalte dentário a AI é a única que tem origem 

hereditária.[3] A AI foi classificada e estudada pela primeira vez por Finn em 1938.[9] A 

classificação mais aceite ainda hoje é a de Witkop (baseada no fenótipo e depois no 

genótipo) dividida em 4 tipos major e 15 subtipos:[8] 

Tipo I – Hipoplásica 

a) esmalte fissurado (autossómica dominante - AD) 

b) hipoplásica localizada (AD) 

c) hipoplásica localizada grave (autossómica recessiva - AR) 

d) hipoplásica com esmalte de superfície lisa (AD) 

e) hipoplásica com esmalte liso ligada ao cromossoma X (dominante 

ligada ao cromossoma X - DLX) 

f) hipoplásica com esmalte rugoso (AD) 

g) agenesia do esmalte (AR) 

 

Tipo II – Hipomaturada 

a) pigmentada (AR) 

b) pigmentada (recessiva ligada ao cromossoma X - RLX) 

c) dente com manchas opacas tipo flocos de neve (hipótese de RLX) 

d) dente com manchas opacas tipo flocos de neve (possibilidade de AD) 
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Tipo III – Hipocalcificada 

a) transmissão dominante (AD) 

b) transmissão recessiva (AR) 

 

Tipo IV – Hipoplásica/Hipomaturada com Taurodontia 

a) se as lesões são mais do tipo hipomaturação (AD) 

b) se as lesões são mais do tipo hipoplásica (AD) 

 

Uma vez que existem relatos de diferentes fenótipos na mesma família, surgiram 

novas teorias baseadas no modo de transmissão como fator major, tendo em 

consideração a mutação genética, o resultado bioquímico da mutação e o fenótipo 

radiográfico e clínico.[10] Defeitos genéticos nos genes transcritores das principais 

proteínas (amelogenina[4-6,11], ameloblastina[4-6] e enamelina[4,5]) e proteases 

(enamelisina[5, 8] e Calicreína-4[5, 8]) formadoras da matriz orgânica do esmalte levam à 

diversidade relatada. A proteína mais presente na matriz orgânica do esmalte é a 

amelogenina, sendo também a proteína principal na formação do esmalte.[8] 
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Diagnóstico 

 

Um correto diagnóstico da AI deve ser baseado em bons conhecimentos teóricos, em 

exames clínico e radiográfico adequados.  Tendo em conta a sua vertente hereditária é 

importante a averiguação da presença de mais casos na família, assim como um exame 

genético (actualmente mais usado para fins de pesquisa).[2, 7, 12] 

Todos os tipos de Amelogénese Imperfeita têm sintomas semelhantes: sensibilidade 

dentária, diminuição da dimensão vertical, estética comprometida (tamanho, forma, 

côr e maior suscetibilidade ao manchamento), levando a dificuldade na mastigação e 

escovagem dos dentes.[7, 12, 13] Podem ainda estar associadas a algumas anomalias tais 

como: atrasos na erupção, calcificações pulpares (devido à maior agressão à polpa pela 

má qualidade ou pouca quantidade de esmalte presente), perda congénita dos dentes, 

reabsorção radicular, mordida aberta, hipercementose, displasias dentárias.[12, 14-16] 

 

AI hipoplásica 

O esmalte apresenta-se fino (ou inexistente) com fissuras e sulcos, dando 

transparência à dentina (côr acastanhada), confirma-se a sua espessura com raio-x 

(mais evidente nos espaços interproximais e cúspides dos dentes). De salientar que a 

sua densidade é normal, demonstrado no bom contraste com a dentina. É normal a 

falta de contactos proximais devido ao menor tamanho do dente. Cúspides dos dentes 

posteriores planas e baixas.[7, 12] 

 

AI hipocalcificada 

Esmalte com menos consistência, mais áspero e mais descolorido, ou seja, um esmalte 

mais escuro (inestético) e menos resistente (mais tendência a perder anatomia e ao 

aparecimento de cárie). Forma e tamanho normais, mas vão-se perdendo com a 

função. Radiograficamente apresenta densidade semelhante à dentina, sendo difícil 

por vezes destingui-los.[7, 12] 
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AI hipomaturada 

Apresenta manchas opácas desde branco até castanho, passando pelo amarelo e pelo 

avermelhado. Em vez de desgastar-se costuma sair em lascas (separa-se facilmente da 

dentina) e é mais macio. Apresentam forma e tamanho normal ao início. 

Radiograficamente apresenta densidade semelhante ou inferior à dentina, sendo um 

sinal patognomónico.[7, 12] 

 

AI hipoplásica e hipomaturada com taurodontismo 

Como referido anteriormente, apresenta uma conjugação das características com 

dominância variável entre os 2 tipos. Radiograficamente detetam-se câmaras pulpares 

aumentadas com raízes curtas e estreitas (taurodontismo).[1, 12] 

 

O principal diagnóstico diferencial da AI é a fluorose denária, podendo também serem 

consideradas a hipomineralização molar-incisivo, esmalte hipoplásico de origem 

ambiental, sistémica ou local, lesão inicial de cárie, dentinogénese imperfeita tipo III e 

manchas por tetraciclinas.[2, 8] 
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Tratamento 

 

O tratamento deve ser adaptado a cada caso. Uma vez que a AI atinge apenas o 

esmalte seria de esperar que o tratamento fosse o mesmo independentemente do tipo 

de AI, mas existem outros fatores a ter em consideração. Assim, dependendo do grau 

de perda de esmalte e de outras condições associadas, a dentina pode estar 

desnudada e consequentemente apresentar alterações morfológicas e bioquímicas 

decorrentes do contacto com a cavidade oral. Vai ocorrer alteração na adesão aos 

materiais restauradores pela obliteração dos túbulos dentinários e diminuição da 

dentina peritubular (maior resistência ao ataque ácido). Também é preciso ter em 

conta as exigências estéticas do paciente, o nível sócio-económico, a idade, a saúde 

oral, a disponibilidade de tempo, o grau de comprometimento dos dentes e a 

competência do médico-dentista.[7, 13, 17-19] 

Antigamente, os procedimentos dentários eram mais invasivos e o tratamento da AI 

passava por extrações e próteses totais.[7, 18] 

Os tratamentos estéticos indicados na Amelogénese Imperfeita podem ser: o 

branqueamento dentário (pequenas manchas),  precedido ou não pela técnica de 

microabrasão (desgaste mínimo), restaurações diretas em resina composta, facetas 

diretas e indiretas em resina ou facetas indiretas cerâmicas (maior estabilidade de côr 

e resistência ao desgaste). A cerâmica feldspática apesar da sua fragilidade é a que 

proporciona melhor qualidade estética, logo pode ser mais indicada para dentes 

anteriores com grande comprometimento estético, já que estes recebem poucas 

forças mastigatórias.[17, 18, 20]  

 

Figura 1 (adaptado sem autorização do autor): A- dentes anteriores afetados por amelogénese 

imperfeita hipoplásica; B-aplicação tópica de flúor depois de microabrasão; C-resultado final. 
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No tratamento de pacientes jovens deve-se ter em consideração o crescimento do 

sistema ortognático e desenvolvimento dentário, procedendo-se a um tratamento 

provisório (preparação para o tratamento definitivo e manutenção das condições 

orais). Na dentição decídua ou mista restaurações em ionómero de vidro (libertação de 

flúor) ou em compósito têm indicação como tratamento provisório, evitando 

tratamentos mais invasivos. Instruções de higiene oral e uso diário de soluções 

fluoretadas também são aconselhadas como tratamento preventivo.[7] 

Em determinadas situações há perda de dimensão vertical, sendo necessário restituí-la 

numa posição estável e mantê-la durante algum tempo (3 a 6 meses) com 

restaurações provisórias, para adaptação dos tecidos musculares e articulares, 

passando-se depois ao definitivo.[7, 13] 

Em casos que é necessário proteger toda a coroa dentária (AI mais agressiva ou que 

compromete a qualidade do esmalte) temos como tratamento definitivo: coroas 

cerâmicas (propriedades óticas excelentes e grande precisão anatómica-menor 

contração de queima) ou metalo-cerâmicas (melhor resistência, menor desgaste) para 

dentes anteriores e coroas metalo-cerâmicas ou metálicas (resistência excelente e 

mínimo desgaste) para dentes posteriores, devolvendo a função e a estética.[7, 17, 21-23] 

Uma opção de tratamento menos invasivo e de menor custo são as restaurações a 

compósito diretas ou indiretas quer para dentes anteriores quer para posteriores. O 

surgimento de novos materiais restauradores, melhores sistemas adesivos e técnicas 

restauradoras inovadoras têm vindo a conduzir a uma panóplia de possibilidades 

Figura 2 (adaptado sem a autorização do autor): A-dentes anteriores superiores afetados por 

amelogénese imperfeita hipoplásica; B-reabilitação com facetas cerâmicas. 
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menos invasivas e com melhor qualidade estética. As restaurações adesivas, 

actualmente, são uma boa alternativa a coroas totais ou facetas ceramicas.[7, 17, 18, 21]  

 

 

 

No caso de AI hipoplásica podemos usar resina composta para pequenas restaurações, 

uma vez que o esmalte se encontra normal não há risco acrescido de infiltrações na 

transição esmalte-restauração. Sendo AI hipocalcificada ou com componente 

hipomaturado temos de desgastar todo o esmalte para não comprometer a adesão da 

resina. O ionómero de vidro pode ser utilizado na AI hipoplásica ou hipocalcificada, 

oferecendo boa adesão.[8, 18, 20] 

 
 
 
 
 

Figura 3 (adaptado sem a autorização do autor): A-dentes anteriores superiores afetados por 

amelogénese imperfeita; B-dentes anteriores inferiores afetados por amelogénese imperfeita;  

C, D-reabilitação com facetas diretas em resina; E-resultado final. 
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CONCLUSÃO 
 

A amelogénese imperfeita é hereditária, ou seja, pode afetar a descendência, não tem 

cura, mas é tratável. Ainda não existe consenso na sua classificação nem completa 

compreensão da etiologia (genes afetados e consequências no resto do organismo).  

É imprescindível realizar uma anamnese, exames clínicos e radiográficos completos 

aliados a bons conhecimentos teóricos para diagnosticar esta doença e o seu tipo. 

Clinicamente devemos observar a côr, transparência e textura do esmalte, assim como 

a forma do dente ou a falta de pontos de contacto. Radiograficamente, a densidade e a 

espessura são fatores mais importantes, podendo ainda observar-se a forma e 

tamanho da câmara pulpar.  

Apresenta afeções funcionais, estéticas, assim como psicossociais, sendo por isso 

importante o seu tratamento. Deve haver uma fase preventiva, fase interventiva ou de 

tratamento propriamente dito e fase de controle, com visitas periódicas ao médico 

dentista. Atualmente, com os avanços existentes, há planos de tratamento muito 

conservadores e ao mesmo tempo estéticos. O tratamento vai desde um simples 

branqueamento, passando por restaurações com resinas compostas, facetas de 

cerâmica ou coroas totais, podendo em casos mais extremos serem mesmo 

necessárias extrações e consequente reabilitação oral protética. A escolha do melhor 

tratamento depende da complexidade do caso clínico  e, especialmente,  das 

necessidades e expectativas do paciente. 
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