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Resumo

A osteogénese imperfeita (Ol) consiste em um grupo de desordens hereditarias que ocorrem, na sua grande maioria, por
uma deficiéncia na producgao de colageno do tipo I. O osso formado por matriz coldgena, sobre a qual calcio e fésforo sdo
depositados na forma de hidroxiapatita, apresenta-se fragil, devido a um defeito qualitativo e quantitativo do colageno
tipo |, sintetizado por osteoblastosl1, sendo os sinais cardinais da Ol a fragilidade dssea, as esclerdticas azuis e a surdez.
Como consequéncia, todos os tecidos ricos em colageno podem ser afetados, como ossos, pele, tenddes e dentes. A Ol
pode ou ndo estar acompanhada a dentinogénese imperfeita(Dl),também uma desordem genética, que resulta numa
formacado defeituosa da dentina, com estrutura anormal, resultando em dentes de cor acastanhada ou cinza-azulada e
também opacos. O diagndstico precoce, com a imediata realizagdo do tratamento, é fundamental. E importante que os
cirurgides-dentistas estejam familiarizados com os aspectos gerais da Osteogénese imperfeita e sua frequente associagdo
com as manifestacdes orais e dentdrias, com a medicag¢do sistémica utilizada e com o manejo adequado dos pacientes,
para assegurar-lhes uma melhora de vida consideravel. Como essa doenga nao faz parte da rotina clinica de um cirurgido-
dentista é importante conhecer a associacdo da osteogénese imperfeita com a dentinogénese imperfeita demostrando as
possiveis manifestacdes sistémicas dessa condi¢do, assim como os aspectos orais, visto que a gravidade da doenca é
bastante variavel.



