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RESUMEN

La dentinogénesis imperfecta es una afecciéon hereditaria autosémica dominante que se
origina en la etapa de histodiferenciacién durante la odontogénesis. Constituye una forma
de displasia mesodérmica localizada, caracterizada por una alteracién de las proteinas
dentinarias. El propdsito de esta presentacién es mostrar una alternativa en el tratamiento
de esta afeccidn en nifios, utilizando coronas de acero inoxidables y resinas adhesivas
compuestas. Se describe la forma en que se traté una nifla de 8 afios de edad que acudié a
consulta por presentar dolor al ingerir alimentos frios y dulces, cambios en la coloracion y
forma de los dientes, asi como, alteraciones psicoldgicas en cuanto a su apariencia personal.
Se corrobord la ausencia de antecedentes de esta afeccion en su familia. Se realizé examen
clinico y radiografico, donde se observaron las alteraciones en cuanto a forma y coloracion
de los dientes y pérdida de tejido dentario sobre todo en los primeros molares permanentes,
con disminucion de la dimensidn vertical. Radiograficamente se constatd la presencia de los
foliculos de sucesores permanentes, asi como, estructuras 6seas normales. Se diagnosticé
dentinogénesis imperfecta. Se procedid a la colocacion de coronas de acero inoxidable en
los primeros molares permanentes y en los segundos molares temporales, para restaurar la
dimensién vertical y solucionar las molestias a la ingestion de alimentos. Posteriormente se
restauraron los dientes anteriores con resinas adhesivas compuestas. Es de vital
importancia el diagndstico y tratamiento temprano de esta afeccién para evitar grandes
destrucciones de tejido, se muestra que en nifios se debe realizar el tratamiento instalando
coronas de acero inoxidables y restaurando los dientes con resinas adhesivas compuestas
hasta esperar a la adultez donde se puedan realizar otros tipos de restauraciones
definitivas.
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ABSTRACT

Dentinogenesis imperfecta is an inherited dominant autosomal condition originating during
the histodifferentiation stage of odontogenesis. It is a form of localized mesodermal
dysplasia characterized by an alteration in dentin proteins. The purpose of the study was to
present an alternative treatment for dentinogenesis imperfecta in children, using stainless
steel crowns and adhesive composite resins. A case is presented of an eight-year-old girl
attending consultation for pain when eating cold or sweet food, changes in the color and
shape of teeth, and psychological disorders related to her personal appearance. No history
of the disease was found in the family. Clinical and radiographic examination revealed
alterations in the shape and color of teeth as well as the loss of dental tissue, particularly in
the first permanent molars, with a reduction in the vertical dimension. Radiographic
examination confirmed the presence of permanent successor follicles as well as normal bone
structures. Dentinogenesis imperfecta was diagnosed. Stainless steel crowns were placed
over the first permanent molars and the second temporary molars with the purpose of
restoring the vertical dimension and eliminating the discomfort when eating. Anterior teeth
were then restored with adhesive composite resins. Early diagnosis and treatment of this
condition is crucial to prevent large tissue destruction. As is shown in the study, treatment
in children should consist in placing stainless steel crowns and restoring the teeth with
adhesive composite resins until adult age, when other definitive restorations may be
performed.
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INTRODUCCION

Cuando se produce alguna mutacion o
alteracidon accidental del genoma humano,
aparecen como resultado ciertas
condiciones o sindromes hereditarios, que
se identifican durante la practica
estomatologica. Estas mutaciones
genéticas pueden afectar tejidos
dentarios, como el esmalte y la dentina.

Dentro de los desérdenes hereditarios de
la dentina se encuentran la dentinogénesis
imperfecta (DGI) y la displasia dentinaria
(DD), las que comprenden un grupo de
afecciones genéticas autosémicas
dominantes caracterizadas por la
alteraciéon de la estructura normal de la
dentina, estas pueden afectar tanto la
denticion temporal, la permanente o
ambas. En cuanto a la dentinogénesis
imperfecta se ha reportado una incidencia
de 1 en 6 000 a 8 000 personas, sin
predisposiciéon en cuanto a la raza y el
sexo. Clinicamente los dientes presentan
cambio de color, que oscila entre ambar,
marréon-azulado o marrdén opalescente y
también defectos estructurales en cuanto
a la forma, mientras que
radiograficamente se pueden observar
coronas bulbosas, disminucién de las
camaras pulpares y obliteracién de los
conductos radiculares. Este defecto de la
mineralizacidn puede traer aparejado una
pérdida de capas de esmalte dejando
expuesta la dentina al medio bucal.t*4

La dentinogénesis imperfecta (DI) fue
reportada por primera vez, en 1887, por
Guilford como odontogénesis imperfecta,
donde describe a un joven fisicamente
normal de 16 afos con los dientes de color
café oscuro y un desgaste severo hasta el
nivel de la encia. No fue hasta 1939 que
Roberts y Schour la denominaron
“dentinogénesis imperfecta” o “dentina
opalescente hereditaria”; describieron que
se trataba de una alteracion dental similar
a la que se observa en los pacientes con
osteogénesis imperfecta.2®

La dentinogénesis imperfecta se relaciona
con desérdenes genéticos como la
osteogénesis imperfecta, por lo cual es
necesario realizar interconsulta con

genética para establecer el diagndstico
definitivo.3:6/7

Los avances en genética molecular han
permitido la identificacion de los genes
involucrados en la patogénesis de estas
enfermedades. La dentinogénesis
imperfecta se ha descrito como una
alteracién hereditaria de  caracter
autosdmico-dominante, que se origina
durante la etapa de histodiferenciacion en
el desarrollo dental. Constituye una forma
de displasia mesodérmica localizada,
caracterizada por una expresa alteracion
de las proteinas dentinarias.8

A pesar de su baja incidencia esta entidad
produce grandes afectaciones estéticas,
funcionales y psiquicas. Actualmente se
conoce que su etiologia estd relacionada
con una alteracion del gen DSPP el que
codifica las sialoproteinas y fosfoproteinas
dentinarias, 9 localizado en el cromosoma
4g21, asi como del gen Cbfal que codifica
el factor activador de odontoblastos,
ubicado en el cromosoma 6p21.10.11

Existen tres tipos de DI, estudios
realizados han demostrado que difieren
los genes afectados en cada una de ellas.
La DI tipo I estad producida por un defecto
en los genes 13l (COL1Al1l) ola2
(COL1A2) los cuales codifican la sintesis
de precolageno que forma la matriz ésea.
La DI de tipo II y III se han relacionado
con defectos en el cromosoma 4qg21,
sugiriendo que pueden ser mutaciones
alélicas. Lo que ha determinado que estas
mutaciones en los genes de |la
fosfoproteina acida de la matriz de dentina
(DMPI) y el gen de dentina (DSPP) sean
las causas de esta afeccién.12

Estudios realizados han reportado 13
mutaciones en los genes de las
sialoproteinas dentinarias (DSP), 10 de
ellas reportadas por Wang y otros en el
2009 y las otras 3 por Lee y otros en
2011.213

Para que se lleve a cabo una buena
mineralizacidon se requiere que exista una
adecuada diferenciacién y cantidad de
odontoblastos que produzcan la matriz
organica (compuesta por colageno Tipo I,
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Fig. 1. Arco superior.

sialoproteinas y fosfoproteinas). Estos
factores tienen que estar en O&ptimas
condiciones para iniciar la mineralizaciéon y
para que ocurran procesos de aposicion
del material inorganico.14 Cuando se
presenta una mutacidon del factor
activador de odontoblastos,
especificamente del gen que garantiza la
formacion de las sailoproteinas (DSP) y de
las sialofosfoproteinas (DSPP), se produce
una alteracidon de la sintesis de colageno,
presentandose asi una formacion
defectuosa de la matriz dentinaria.t®

La alteracion de las proteinas dentinarias
—consideradas como la llave de la
iniciacion de la mineralizacion—, trae
como consecuencia una mineralizacion
deficiente, que afecta también la forma vy
tamafio de los cristales de apatita, lo cual
se refleja en alteraciones de la estructura
dentinaria. Se observan cambios
histoldgicos en cuanto a la morfologia y
cantidad de los tubulos dentinarios, los
que se presentan aproximadamente a las
20 semanas de vida intrauterina —
actualmente se puede realizar el
diagndstico prenatal—.12

Clinicamente, existen tres formas de
dentinogénesis imperfecta segun la
clasificacién descrita por Shields y otros
(1973) y referida por Shafer y otros
(1986), asi como por Darendelier-Kaba y
Maréchaux (1992) y Regezi y Sciubba
(1995):16

a) Tipo I (asociada con osteogénesis
imperfecta). La osteogénesis imperfecta
es una alteracién del tejido conjuntivo,
cuya caracteristica principal es la
fragilidad del tejido éseo, entre 10 y 50 %
de los pacientes con osteogénesis
imperfecta presentan dentinogénesis

imperfecta, la que aparece en las dos
denticiones. Las manifestaciones clinicas
varian desde leves alteraciones,
aparentemente normales, hasta grados
severos, muchas veces el diagndstico de
la dentinogénesis imperfecta precede al de
la osteogénesis imperfecta.®

b) Tipo 1I (dentina opalescente
hereditaria, no relacionada con
osteogénesis imperfecta). Solo se
presentan anormalidades de la dentina sin
enfermedad 6sea. La severidad del defecto
varia con la edad y el tipo de organo
dental; la denticidon primaria se encuentra
severamente afectada. En denticién
permanente los mas afectados son los
primeros molares e incisivos, seguidos de
los premolares, caninos y por ultimo los
segundos y terceros molares.17:18

c) Tipo III (dentina opalescente de
Brandywine). Es menos severa que el tipo
II, semejante a la producida por la ingesta
de alcohol y la aplasia del esmalte. Se
describen como “dientes de cascara”
donde el esmalte aparece normal y la
dentina es extremadamente delgada.
Actualmente se estd proponiendo una
reclasificacion de la  dentinogénesis
imperfecta, considerando a los tipos I y II
como una sola entidad, debido a que
presentan caracteristicas similares y la
misma alteracidon genética.l”

Debido a las alteraciones en cuanto a
forma, color, destruccion de tejidos
dentarios, afectacion funcional y psiquica
de la paciente, asi como a la preocupacién
de los padres, nos motivamos a realizar
este trabajo para devolver a la paciente su
salud bucal y mental, trazandonos los
siguientes objetivos:

Fig. 2. Arco inferior.
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Mostrar una alternativa en el tratamiento
de la dentinogénesis imperfecta en nifos
debido a las alteraciones en cuanto a la
forma, color y destruccion de tejidos
dentarios.

Demostrar que en pacientes de corta
edad, se puede lograr la rehabilitacion
mediante el uso de las resinas adhesivas
compuestas 'y coronas de acero
inoxidables en el tratamiento temprano de
la dentinogénesis imperfecta.

Fig. 3. Coronas de acero inoxidables en
primeros molares permanentes y sequndos
molares temporales.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 8 afios de edad del
municipio Placetas, provincia de Villa Clara
que acudid a la consulta de
Odontopediatria de la Facultad de
Estomatologia de la Universidad Médica de
La Habana acompafada por sus padres.
Se realizé interrogatorio a estos, los que
refirieron que la alteracion la mostré
desde que le brotaron los molares
temporales. Notaron que estos tenian
color oscuro con respecto a los otros
dientes y ademas la forma de varios de los
dientes anteriores permanentes les
parecié atipica. La nifia presentaba
también molestias y dolor al ingerir
alimentos frios y dulces; debido a las
alteraciones en cuanto a la forma y color
de sus dientes, la paciente no queria
asistir a la escuela, pues tenia complejo
en cuanto a su apariencia personal. Los

padres también refirieron que en la familia
nadie habia tenido ese problema.

Al examen clinico extrabucal se observo
fascie no caracteristica de proceso
patoldgico, cara de forma ovoidea, con
simetria facial, perfil recto y labios finos
competentes.

Al examen intrabucal se observo,
denticién mixta de color pardo-amarillento
con elevada traslucidez. En molares
temporales y primeros molares
permanentes presentaba gran pérdida de
esmalte en caras oclusales y en los tercios
oclusales de las caras vestibulares vy
linguales. Esta pérdida de esmalte
también se encontrd en las cuspides de
caninos temporales. Otras alteraciones
presentes fueron manchas de color
marrén a blanco amarillento en las caras
vestibulares de los incisivos permanentes
centrales superiores y tercios incisales de
los inferiores, con ligera pérdida de
esmalte, también cambio de color vy
pérdida de esmalte en caninos temporales
(Fig. 1, 2).

Al examen radiografico no se observaron
anomalias de numero de la férmula
dentaria, ni alteraciones en camaras
pulpares, ni en los conductos radiculares,
se constatd ausencia de imagen sugestiva
de proceso inflamatorio periapical, espacio
periodontal sin alteraciones y estructuras
Oseas normales de acuerdo a su edad.

Segun las caracteristicas clinicas vy
radiograficas y de interconsulta con
genética, se diagnosticd dentinogénesis
imperfecta Tipo Il. Se le explicé a los
padres el diagnéstico y plan de
tratamiento propuesto para la paciente de
atendiendo a la edad y grado de Ila
afectacion de los tejidos dentarios.

Se determind realizar la restauracién de
molares temporales y permanentes con
coronas de acero inoxidables, con el fin de
proteger los tejidos dentarios remanentes,
eliminar el dolor y restablecer Ia
dimensién vertical, en los dientes
anteriores se utilizé iondmero de vidrio y
resina adhesiva compuesta y se procedio
de la siguiente manera.81°
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El primer dia de tratamiento (con
anestesia previa) se comenzd con las
preparaciones e instalaciéon de coronas de
acero inoxidables en primeros molares
permanentes superiores, debido a que las
molestias principales eran referidas en esa
zona. En consultas siguientes se realizaron
en diferentes sesiones y en este orden, las
preparaciones e instalacion de coronas en
los segundos molares temporales
superiores, primeros molares
permanentes inferiores y segundos
molares temporales inferiores (Fig. 3).

En los primeros molares y caninos
temporales se decidié utilizar ionédmero de
vidrio para sustituir los tejidos perdidos.

Posteriormente, los dientes anteriores
permanentes se restauraron con resina
adhesiva compuesta en forma de carillas,
sin desgastar el tejido dentario, ya que se
prefiri6 mantener la mayor cantidad de
tejido remanente, atendiendo a la corta
edad de la paciente (Fig. 4), y con vistas a
restaurar protésicamente de forma
definitiva cuando fuera posible, luego de
haber concluido su crecimiento vy
desarrollo.

La paciente se ha citado para chequeos
periddicos, primero cada tres meses; y en
estos momentos se realiza cada seis
meses. No ha presentado dificultades ni
alteraciones en los dientes; estos han
brotado posteriormente seglin secuencia
de erupcion.

COMENTARIOS

En esta paciente debido a las
caracteristicas clinicas de los tejidos
dentarios y a la opinion y analisis de
genética se determind la presencia de
dentinogénesis imperfecta Tipo II, lo que
concuerda con los estudios realizados por
Barron MJ], McDonnell ST, MacKie I vy
Dixon MJ], en el 2008; asi como otros
estudios realizados por Rabassa ], Palma
C, Gonzalez Y, Lee KE, Kang HY, Lee SK,
Yoo SH, Lee JC, Hwang YH, en el
2011;von Marschall Z, Mok S, Phillips MD,
McKnight DA, Fisher LW en el 2012, en
cuanto al tratamiento concuerda con los
estudios realizados por Kim JW, Hu JC,
Lee JI, Moon SK, Kim Y], Jang KT. En
nuestro pais no se hallaron estudios
anteriores realizados referidos a esta
afeccidn.

Es importante realizar el diagndstico vy
tratamiento temprano a los pacientes con

Fig. 4. Restauraciones con resinas adhesivas
compuesta en 11, 12, 21 y 22, Ionémero de
vidrio en 53,54,63,64,84y 74.

dentinogénesis imperfecta, con el fin de
proteger el tejido dentario remanente,
para evitar grandes destrucciones, y asi
mantener la salud bucal, preservar la
vitalidad pulpar y la forma de los dientes.

Debemos concluir que en pacientes de
corta edad, el tratamiento se debe realizar
mediante el uso de coronas de acero
inoxidables en dientes posteriores vy
resinas adhesivas compuestas en los
anteriores, como una alternativa en este
tipo de pacientes, para prevenir trastornos
psicoldgicos, devolver la funcidon y evitar
pérdidas de espacio, con el fin de
rehabilitar fisica y psiquicamente a los
pacientes infantiles de forma satisfactoria
hasta terminar su crecimiento vy
desarrollo, tal y como se logré este caso:
la nifia pudo reincorporarse a su medio
escolar, y sus padres quedaron satisfechos
con el tratamiento realizado.
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