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O esmalte dentário, constituído por 97% de cristais de hidroxiapatite, é produzido por células especializadas conhecidas como
ameloblastos. A sua formação divide-se em estágios iniciais, envolvendo a secreção de proteínas da matriz, como amelogenina,
ameloblastina e enamelina, e em estágios posteriores, de mineralização e maturação.(1)

Defeitos no desenvolvimento de esmalte (DDE) são comuns na dentição primária e/ou permanente. Fatores ambientais e/ou
genéticos podem interferir na formação do esmalte, resultando em hipoplasia (alteração na fase de secreção) ou
hipomineralização (alteração na fase de mineralização ou maturação).(1,2)

A fenilcetonúria (PKU) é um defeito congénito raro do metabolismo da fenilalanina, de herança autossómica recessiva, causado
por uma deficiência da enzima fenilalanina hidroxilase. Esta enzima converte a fenilalanina (PHE) em tirosina. Se não tratada, a
PKU resulta em concentrações elevadas de PHE no sangue e no cérebro, o que provoca um grave défice cognitivo, epilepsia e
altrações comportamentais. Estes doentes apresentam ainda risco de desenvolvimento de DDE, cáries e doença
periodontal.(2,3)
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Os doentes com PKU apresentam significativamente mais DDE, em
comparação com indivíduos saudáveis. O mecanismo subjacente a
esta alteração permanece inconclusivo.(4)

O aumento da prevalência de cáries pode estar ligado à elevada
ingestão de hidratos de carbono. A dieta destes doentes inclui
substitutos proteicos isentos de PHE, frequentemente misturados
com bebidas açucaradas, para melhorar o sabor.(4,5)

O reconhecimento da patologia e a investigação clínica, como
demonstrado neste caso, são fundamentais para assegurar um
diagnóstico precoce e um tratamento apropriado, reduzindo ao
mínimo os danos biológicos, psicológicos e sociais, e promovendo a
restauração da qualidade de vida do utente.

Menino de 11 anos, referenciado à consulta por alterações dentárias
e sensibilidade dentária. Antecedente pessoal de PKU.

Exame Objectivo: apresentava, em todos os dentes, áreas de
esmalte brancas opacas, intercaladas com esmalte de coloração
normal, em aspeto de “código de barras”. Sem cáries ou outras
alterações relevantes.

Diagnóstico: os achados clínicos, contextualizados na história do
doente, permitem enquadrar as alterações de esmalte, como uma
manifestação da doença de base.

Plano: reforçadas medidas higieno-dietéticas, bem como
prescrição de um dentífrico com arginina para o tratamento da
hipersensiblidade dentinária.
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Fig. 1, 2, 3. Dentes com áreas brancas opacas, intercaladas com
esmalte de coloração normal, em aspeto de “código de barras”
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