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A osteogênese imperfeita é uma anomalia congênita hereditária do tecido conjuntivo, que acome-
te o esqueleto, ligamentos, pele, esclerótica e a dentina. É caracterizada pela maturação anormal do 
colágeno dos tecidos mineralizados e não-mineralizados, resultando em múltiplas fraturas com graus 
variados de severidade, evoluindo para deformidades progressivas do esqueleto. As principais caracte-
rísticas são a osteoporose com fragilidade anormal do esqueleto, dentinogênese imperfeita e otosclerose 
prematura. A osteogênese imperfeita tipo IV acomete, além do tecido ósseo do esqueleto, o da face, 
acarretando micrognatia, hipertelorismo e dentinogênese imperfeita. O comprometimento do estado 
geral do indivíduo, frente à fragilidade óssea e conseqüentes fraturas, acaba acarretando problemas de 
grande monta para a cavidade bucal, trazendo repercussões sérias para o sistema estomatognático. 
O tratamento odontológico a ser oferecido a esses pacientes normalmente é difi cultado pelo quadro 
geral. O presente artigo relata o caso de um paciente portador de Osteogênese Imperfeita tipo IV. Os 
autores têm por fi nalidade apresentar os aspectos clínicos e as manifestações bucais da doença, bem 
como ressaltar os cuidados no manuseio desses pacientes para evitar fraturas, inclusive as condilares.
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INTRODUÇÃO
A osteogênese imperfeita é uma anomalia generalizada do tecido conjuntivo, caracterizada pela 

síntese ou quantidade anormal de tecido conjuntivo. Acomete todas as raças, com prevalência de 

1/25.000, porém observa-se maior predominância para o sexo feminino (SMITH, 1985). Na América 
Latina, incluindo o Brasil, o levantamento epidemiológico efetuado por Orioli & Barbosa (1986), no 
período de 1978–1983, mostrou prevalência de 
4,3/100.000. Todas as variantes dessa patologia 
apresentam-se ao nascimento ou no início da infân-
cia (ROBBINS,1969; GIANCOTTI et al., 1999). 

As anormalidades clínicas são encontradas nos 
tecidos que possuem grande número de fi bras colá-
genas tipo I, como o caso dos ligamentos, tendões, 
fáscias, escleras, dentes e ossos (PINTO & SAAD, 
1998). As alterações histológicas são caracterizadas 
pelo defeito primário na matriz extracelular (LUDER 
et al., 1996; JENSEN & LUND, 1997).

Segundo a classifi cação de Sillence, de 1979, 
modifi cada em 1981, existem seis tipos de osteo-
gênese imperfeita (SILLENCE, 1979, 1981), tendo 

a tipo IV transmissão autossômica dominante e 
penetração variável (ADAMS, 1978), apresentan-
do um dos pais lesão ocular, com ou sem alteração 
do esqueleto (ROBBINS, 1969).

As principais características são a osteo penia 
(DELANY et al., 2000), a osteoporose com fragi-
lidade anormal do esqueleto (KARAGKEVREKIS 
& AINSCOW, 1998), otoscle rose prematura e 
dentinogênese imperfeita (ROBBINS, 1969; SMI-
TH, 1985), sendo esta mais comum na dentição 
decídua (LUDER et al., 1996; PETERSEN & WET-
ZEL,1998).

A doença acarreta diminuição da estatura, 
membros reduzidos, com curvatura nos ossos 
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longos em forma de clava, ossos do esqueleto 
facial pequenos, articulações e ligamentos hiper-
extensíveis, acentuada tendência à hemorragia, 
devido à fragilidade capilar, e anomalias plaquetá-
rias (SMITH,1985; JENSEN & LUND, 1997).

Das manifestações intrabucais mais freqüen-
tes, são observadas dentina com túbulos irregu-
lares, reduzidos e com inclusão de remanescentes 
capilares, polpa apresentando obliterações da câ-
mara pulpar, assim como dos condutos (PETERSEN 
& WETZEL, 1998; LUND et al., 1998; LINDAU et al., 
1999b, SALVOLINE et al., 1999), dentes translúci-
dos, susce tibilidade para cárie dental, retardo da 
erupção e disposição dos dentes de forma irregular 
nos arcos (SMITH, 1985). 

Radiografi camente, observa-se redução difusa 
da densidade óssea, bem como redução dos ossos 
craniofaciais, presença de cortical fi na, fontanelas 
amplas e abaulamento das regiões frontal e tem-
poral (ABLIN, 1998; LUND et al. 1998; LINDAU et 
al., 1999a).

O tratamento da osteogênese imperfeita, 
segundo Smith (1985), consiste em aumentar 
a resistência dos ossos, podendo ser utilizada a 
técnica de implantação de hastes metálicas na 
cavidade medular. Observações também indicam 
o tratamento a longo prazo com tireo calciotonina 
e vitaminas A e D, por atuarem sobre o balanço 
reabsorção/neoformação óssea (CASTELLS, 1972). 
A administração de fl uoreto de sódio também sina-
liza ação benéfi ca pela formação de cristais mais 
resistentes. Os hormônios sexuais, atuando sobre 
os osteo blastos que apresentam receptores andro-
gênicos e estrogênicos, favorecem a remissão das 
fraturas, visto que na puberdade observa-se certo 
grau de melhora do quadro.

CASO CLÍNICO
O paciente L.R.C., 7 anos e 6 meses de 

idade, leucoderma, natural da cidade de Diade-
ma, foi encaminhado pelo Hospital São Paulo ao 
Setor Odontológico do Lar Escola São Francisco 
– Centro de Reabilitação da Universidade Federal 
de São Paulo/Escola Paulista de Medicina, para 
tratamento odontológico.

Na Figura 1 podem-se observar os aspectos 
físicos do paciente, de baixa estatura, portador 
de osteogênese imperfeita Tipo IV.

O diagnóstico de osteogênese imperfeita Tipo 
IV foi dado com base em análise genética, radio-
gráfi ca e exame clínico. O paciente acima citado 
apresentava as seguintes características:

•  Deformidades anatômicas e sinais de 
múltiplas fraturas nos membros, encurtamento 
bilateral das pernas, com curvatura em forma de 
clava;

•  Macrocefalia e hipoplasias supra-orbitá-
rias;

•  Membros superiores com encurtamento 
de antebraço em semifl exão sobre braço e punho, 
dedos das mãos alongados;

•  Osso do quadril não-delimitado;
•  Escleróticas normais.
Durante a anamnese, a genitora referiu que o 

menor foi prematuro de 7 meses, parto normal e 
apresentação cefálica, pesando 2.400gr e medindo 
36cm. Apresentou fraturas em ambos os braços 
ao passar pelo canal vaginal. Foram observadas 
ainda fontanelas anteriores e posteriores abertas 
e presença de sopro sistólico. A mãe relatou ter 
gerado nove fi lhos: cinco vivos e normais, um 
aborto espontâneo, dois falecidos sem causa es-
pecífi ca e o paciente em questão. Ela apresenta 
como característica física dupla carreira de cílios 
e dedos das mãos alongados. 

Ao exame físico específi co, observou-se fi ltro 
labial longo, microstomia, nariz em sela, retro-
gnatismo e presença de respiração mista.

O exame clínico intrabucal evidenciou fi ssura 
de palato mole com presença de duas úvulas, hi-
peremia gengival generalizada, atresia de palato, 
mordida aberta anterior e cruzada posterior. Todos 
os elementos decíduos estavam presentes na cavi-
dade bucal e com características de dentinogênese 
imperfeita. Lesões cariosas foram observadas nos 
dentes 53, 63, 73, 83, 55, 85, e 54, 65, 75, com 
comprometimento pulpar. Raízes residuais de 64, 
74, 84, 51, 52, 61 e 62 demandam tratamento 
cirúrgico.

Nessa oportunidade, foi enfatizada a ne-
cessidade da manutenção de boa higiene bucal, 
mediante a instalação de técnica de escovação 
adequada e uso de escova dental adaptada (em 
função da limitação da abertura de boca e fragi-
lidade óssea). Os responsáveis foram instruídos 
também à utilização de fi o dental, a fi m de obter 
melhora no processo infl amatório e eritematoso 
gengival. Solicitou-se o uso de solução bucal à base 
de gluconato de clorexidina a 0,12% para redução 
da fl ora odontopatógena e conseqüente controle da 
atividade de cárie. A redução da hiperemia gengi-
val, obtida com as manobras profi láticas, ocorreu 
num período aproximado de 30 dias.

Anteriormente ao tratamento cirúrgico, foi 
solicitado coagulograma para verifi cação da crase 
sangüínea. As operações foram realizadas em 
ambiente ambulatorial, no referido Centro, e de 
maneira convencional. Foi utilizado anestésico 
local com vasoconstritor a 2%. As exodontias 
das raízes residuais de 51 e 52 foram executadas 
evitando-se trauma ósseo. Não foram observados 
problemas de sangramento nem de cicatrização, 
que ocorreu de forma favorável e no tempo 
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esperado. Posteriormente, foram realizadas as 
exodontias dos elementos 62, 61, 64 e 74.

O tratamento endodôntico foi realizado de 
forma convencional, utilizando-se a pasta Guedes-
Pinto como material obturador, nos elementos 54, 
65 e 75.

O último passo foi o tratamento restaurador, 
sendo o amálgama utilizado nos dentes endo-
donticamente tratados, e a resina composta foto-
polimerizável, nos demais elementos restaurados. 
Os procedimentos operatórios não foram realizados 
sob uso de isolamento absoluto, devido à extrema 
fragilidade coronária. Entretanto, utilizamos isola-
mento relativo e suctor de alta potência.

Atualmente o paciente tem erupcionados os 
elementos 16, 26, 36 e 46, bem como 11, 21, 
31, 32, 41 e 42 (Figura 2), sem sinais de atresia 
de condutos radiculares. Está sob uso de solução 
fl uoretada diária a 0,05% e cumpre retornos 
periódicos trimestrais.

DISCUSSÃO
Embora a prevalência de Osteogênese Im-

perfeita tipo IV não seja expressiva, o tratamento 
odontológico nestes pacientes deve ser instalado 

precocemente, a fi m de reduzir os possíveis danos 
aos tecidos ósseos osteoporóticos e frágeis já des-
critos por Karagkevrekis & Ainscow (1998) e Delany 
et al. (2000).

Nesta patologia, Robbins (1969) já observava 
alteração ocular, com ou sem comprometimento do 
esqueleto, em um dos pais. No caso em questão, 
a mãe apresentava lesão ocular sem envolvimento 
ósseo.

O paciente apresentava necessidades odonto-

FIGURA 1: Aspectos físicos do paciente LRC, portador de 
osteogênese imperfeita tipo IV.

FIGURA 2: Aspectos 
clínicos dos incisivos 
erupcionados.

lógicas acumuladas devido ao fato de nunca ter 
recebido orientação nem tratamento odon tológico. 
Seu estado geral de saúde era bom, porém tivemos 
de interromper por diversas vezes as entreconsultas 
devido a episódios de fraturas ósseas de membros, 
ocorridas pelo simples trocar de roupa, fato já 
descrito por Robbins (1969) e Smith (1985). Sua 
primeira fratura foi registrada ao nascimento, como 
já haviam descrito Giancotti et al. (1999).

Inicialmente, objetivamos atuar no sentido de 
adequar o comportamento da criança às atividades 
diárias de higiene, no tocante ao uso de escova 
e fi o dental. Os achados dentários do mesmo, 
traduzidos por um CPOD elevado (12), mostram 
claramente que a doença cárie evoluiu, atingindo 
a dentição decídua de forma quase completa, sus-
cetibilidade já mencionada por Smith (1985). Este 
resultado desfavorável certamente é conseqüência 
da den tinogênese imperfeita presente na dentição 
decídua, como ressaltado por Luder et al. (1996) e 
Petersen & Wetzel (1998). Embora Salvolini et al. 
(1999) tenham observado dentinogênese imper-
feita em dentição permanente, no caso do referido 
paciente os dentes permanentes não apresenta-
vam o defeito dentinário. 

As difi culdades no tratamento odontológico 
– já consideradas por Nowak (1979) –, como a 
extrema fragilidade óssea de ambos os maxilares, 
resultando em fraturas (maxila/mandíbula/osso 
alveolar), e a possibilidade de luxação da articu-
lação temporomandibular e de fratura condilar 
nos movimentos de abertura máxima da boca, 
direcionaram sobremaneira os procedimentos 
operatórios, indispensáveis ao restabelecimento e 
manutenção da saúde bucal do paciente.

O planejamento cirúrgico, eleito como única 
forma possível de tratamento para as raízes resi-
duais, foi subseqüente à remissão dos sinais de 
infl amação gengival. Este demandou criteriosa 
avaliação radiográfi ca, em função da redução da 
densidade óssea, também observada por Ablin 
(1998), Lund et al. (1998), Tanaka & Murakami 
(1998) e Lindau et al. (1999b). A investigação de 
possíveis alterações no quadro hematológico foi 
conduta indispensável, visto que Smith (1985) e 
Jensen & Lund (1997) chamavam a atenção para 
acentuada tendência à hemorragia devido a fragi-
lidade capilar ou anomalia funcional plaquetária. A 
cicatrização dos tecidos lesados durante os proce-
dimentos cirúrgicos se deu de forma satisfatória, 
como também observaram Vorast et al. (2000) 
ao realizarem remoção cística em mandíbula de 
paciente portador de oste ogênese imperfeita.

Encontramos atresia dos condutos na dentição 
decídua, como já havia descrito Petersen & Wetzel 
(1998), fato que deve ser levado em consideração 
no tratamento preventivo destes pacientes. 
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CONSIDERAÇÕES FINAIS
É fundamental o conhecimento da patologia 

de base e das manifestações bucais das quais o 
paciente é portador, pois só assim poderemos es-
tabelecer melhor plano de tratamento odon tológico 
reabilitador, sem riscos para o paciente. Também 
é necessária a realização de diagnóstico e inter-
venções precoces e efetivos, para que os sinais da 
doença sejam satisfatoriamente amenizados, ob-
servando-se sempre os cuidados a serem tomados 

em relação a mudanças posturais e movimentos 
bruscos.

SANTOS, M.T.B.R.; BIZIAK, T.R.; MANZANO, F. Clinical aspects and 
dental treatment in a patient with type IV osteogenesis imperfecta. J 
Bras Odontopediatr Odontol Bebe, Curitiba, v.6, n.29, p.32-35, jan.
fev. 2003.

Osteogenesis imperfecta is a congenital, 
hereditary anomaly of the connective tis-
sue, which attacks the skeleton, ligaments, 
skin, sclera and dentine. It is characterized by abnormal collagen maturing of the mineralized and non-mineralized tissues, resulting in multiple 

fractures with different severity degrees and progressive skeletal deformities. Its main characteristics 
are osteoporosis, skeletal abnormal fragility, dentinogenesis imperfecta and premature otosclerosis. 
Type IV Osteogenesis Imperfecta also attacks the face bones causing micrognathism, hypertelorism, 
and dentinogenesis imperfecta. The patients’ general health condition is weak due to bone fragility and 
consequent fractures, which cause serious problems for the stomatognathic system (NOWAK, 1979). 
The dental treatment in such patients is usually troublesome due to their general conditions. This article 
reports the case of a patient with Osteogenesis Imperfecta Type IV. It also presents the clinical aspects 
of this disease and its oral manisfestations, as well as emphasizes the precautions needed during dental 
treatment, in order to prevent condylar and other bone fractures.

KEYWORDS: Osteogenesis imperfecta/therapy; Oral manifestations.
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