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Resumen

La Dentinogénesis Imperfecta es un desorden 
genético de carácter hereditario autosómico do-
minante, que se caracteriza por defectos en la 
dentina de ambas denticiones. Las complicacio-
nes de la Dentinogénesis Imperfecta son difíciles 
de manejar y representan un gran desafío para 
el clínico tratante. Por ello es importante reco-
nocer las principales características de la enfer-

medad para darle al paciente una atención ade-
cuada. Se reporta el caso de un niño de 8 años 
con historia familiar con similar  expresión de la 
patología. El motivo de consulta del niño fue es-
tético, ya que deseaba mejorar la apariencia del 
sector anterior. Se describe diagnóstico clínico y 
radiográfico, plan de tratamiento y pronóstico.

Palabras claves: Dentinogénesis Imperfecta, 
niño. 
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Relato de caso

Resumo

A Dentinogénesis Imperfecta é uma desordem 
genética de carácter hereditario autosómico 
dominante, que se caracteriza por defeitos na 
dentina de duas dentiçoes. As complicações da 
Dentinogénesis Imperfecta são difíceis de mane-
jar e representam um grande desafio para o clí-
nico tratante por isso é importante reconhecer as 
principais características da doença para dar-lhe 

ao paciente uma atenção adequada. Reporta-se 
o caso de um menino de 8 anos com história fa-
miliar com similar  expressão da patologia. O 
motivo de consulta do menino é estético, já que 
desejava melhorar a aparência do sector ante-
rior. Descreve-se diagnóstico clínico e e radio-
gráfico, plano de tratamento e prognóstico.

Palavras-chave: Dentinogênese Imperfeita, 
criança.
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Abstract

Dentinogenesis Imperfecta is an autosomal do-
minant dental development anomaly that affects 
both the primary and permanent dentition.

The complications arising from Dentinogene-
sis Imperfecta are complex to treat and imply a 
great challenge to the dentist. That is why it is 
important to recognize the main characteristics 
of the disease so as to give the patient the best 
practice possible. A case is reported of an eight-
year-old boy having a family history with simi-
lar expression of the disease. The child  consul-
ted for an esthetic reason, wanting to improve 
the appearance of his anterior teeth. It is descri-
bed both clinical and radiographic diagnostic as 
well as the course of treatment and prognosis.

Key words: Dentinogenesis Imperfecta, child.

Introducción

Tanto la displasia dentinaria (DD) como la den-
tinogénesis imperfecta (DI-II) se originan debi-
do a un desorden en los alelos cromosómicos 
que afectan la formación de dentina, más pre-
cisamente en el cromosoma 4q12-q2.1 Recientes 
investigaciones han confinado el defecto a una 
región más específica del cromosoma, y relatan 
que la condición puede ser causada por una de-
ficiencia de la proteína II de la matriz dentinaria 
(DMPII) que participa activamente en el proceso 
de mineralización dentinaria.2,3 La dentinogéne-
sis imperfecta puede presentarse con o sin otras 
alteraciones anatómicas provenientes del tejido 
mesodérmico. 

Estos desórdenes fueron clasificados en 1973 
por Shields y col2 en tres tipos: 

Dentinogénesis tipo I, reconocida bajo el nom-
bre de osteogénesis imperfecta asociado con 
dentinogénesis imperfecta. La dentinogénesis 
tipo II, o también llamada dentina opalescente,  
presenta características similares a la dentinogé-
nesis tipo I,  con la salvedad de que no se pre-
senta asociada a ninguna condición sistémica, 
salvo la afectación a nivel dentario. El tipo III de 
dentinogénesis es  conocida bajo el nombre de 
Brandywine, debido a que se encontró aislada 
en dicha población en el sur de Maryland, USA. 

Dentinogénesis imperfecta tipo II (DI-
II)

Se relata una prevalencia estimada de 1:6.000 
a 1:8.000 sin predilección de sexo o raza.5,6 Los 
dientes presentan una coloración que va desde 
el amarillo pardo al azul amarronado.

El esmalte en la dentinogénesis imperfecta, si 
bien de apariencia normal, suele presentar mir-
cofracturas o fisuras y tiende a desprenderse.  
Esto es debido a una unión amelodentinaria 
débil,  exponiendo una dentina anormalmente 
blanda, que lleva a un rápido desgaste dental3.  
Esta es la principal razón del rápido desgaste 
que caracteriza a estas piezas dentarias.    

Esta entidad también se denomina como den-
tina translúcida, ya que las piezas dentales se 
muestran opalescentes, con una coloración azul-
amarronada, afectando tanto a la dentición pri-
maria como a la permanente. 

Dentinogenesis imperfecta type II: Case Report

Case report
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Histológicamente, se trata de una dentina poco 
organizada con túbulos dentinarios dispuestos 
de manera irregular y comúnmente con gran-
des áreas de matriz descalcificada. Los túbulos 
tienden a ser de mayor diámetro y se presentan 
en menor cantidad en comparación con cual-
quier parte de la dentina normal.4,6 La dentina 
se presenta con un mayor contenido de agua y 
matriz orgánica mientras que el componente in-
orgánico es menor que lo normal. En contraste 
al esmalte y cemento que se presentan de for-
ma normal, las cámaras y conductos pulpares se 
encuentran muy disminuidos o prácticamente 
inexistentes.8,9 

La imagenología muestra la dentición perma-
nente con precoz obliteración de los canales 
pulpares. Las coronas se presentan con aspecto 
bulboso, con marcada constricción cervical. Las 
raíces son usualmente cortas, romas y finas.10,11 
Se han reportado casos de fracturas radiculares 
espontáneas.12,13 Rios y col en el 2005 describie-
ron que el esmalte del borde incisal de las piezas 
anteriores tiende a desprenderse y en la super-

ficie oclusal de las piezas posteriores suele des-
gastarse.14

El tratamiento se orienta hacia la prevención de 
una pérdida excesiva de esmalte y dentina por 
desgaste y buscando una mejora estética de los 
dientes.5 

Las complicaciones dentarias de la dentinogé-
nesis imperfecta representan un gran desafío 
para el odontólogo tratante. Por dicho motivo es 
importante realizar un diagnóstico precoz  y es-
tablecer un plan de tratamiento adecuado, que 
permitan obtener un pronóstico favorable, para 
brindarle al paciente una correcta atención a lo 
largo de la vida útil de su dentición.

Reporte del caso

Se presenta el caso de un paciente del sexo 
masculino, de 8 años de edad, que asistió a la 
Clínica integral del niño y del adolescente en 
la Facultad de Odontología de la Universidad 
Católica del Uruguay (UCUDAL, Montevideo, 
Uruguay), acompañado por su madre (Fig. 1). 
Presentaba  una historia familiar de línea ma-
terna, madre y tía con expresiones familiares de 
la misma patología que el niño. Relataron que 
recibió tratamiento educativo preventivo y solo 
paliativo para las lesiones que presentaba en 
dientes temporales. Además, reportaron que la 
dentición temporal sufrió un rápido deterioro, 
razón por la cual las lesiones derivaron en restos 
radiculares que fueron extraídos en otra institu-
ción asistencial. 

El motivo de consulta del niño era estético, ya 
que deseaba mejorar la apariencia del sector an-
terior, debido a que esta condición afectaba su 
interacción social. Por otra parte, la madre se 
mostraba preocupada por el futuro de su den-
tición (madre portadora de prótesis completas).Fig. 1. 
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Durante la anamnesis y al examen general no 
se estableció  ninguna asociación entre dentino-
génesis imperfecta y enfermedades sistémicas. 
Interconsultas con su pediatra también la des-
cartaron.

Clínicamente, se observó dentición permanente 
de color marrón-azulada. En cuanto a la eva-
luación del autocuidado, era un paciente con 
correcta higiene, con un IHOS menor a uno y 
encías clínicamente sanas. 

En el incisivo superior derecho presentaba una 
fractura horizontal en el tercio incisal involu-
crando esmalte. En el incisivo superior izquier-
do también se observó una fractura a nivel de 
tercio medio dentario, involucrando esmalte y 
exponiendo al medio bucal un área extensa de 
dentina. Cabe destacar que el paciente no relató 
síntomas de dolor al momento del examen ni re-
cuerda haberlo tenido (Fig. 2). 

Los primeros molares permanentes y los pre-
molares se encontraban en etapa de erupción 
casi completa evidenciando una cronología de 
la erupción dental adelantada para su edad. El 
primer molar superior derecho presentaba una 
lesión de caries activa oclusodistal de tamaño 
medio (ICDAS 06), (Fig. 3)  No se constataron 
indicios de desgaste en cúspides de molares y 
premolares.

En la imagen ortopantomográfica se encontró 
una obliteración precoz del canal pulpar, las 
coronas con aspecto bulboso con marcada cons-
tricción cervical y las raíces cortas y romas. 

La imagen radiográfica patognomónica, junto 
con la ausencia de historia médica de enferme-
dades sistémicas, permite confirmar el diagnós-
tico de dentinogénesis imperfecta tipo II según 
la clasificación de Shields (Fig. 4).

El plan de tratamiento establecido fue preven-
tivo-restaurador y estuvo dirigido a mantener 
la estructura de las piezas dentales, devolver la 
estética del sector anterior y proteger el tejido 
dental del desgate y atrición dentaria. Es esen-
cial en estos pacientes un tratamiento precoz e 
interceptivo para evitar rehabilitar maxilares 
edéntulos con prótesis completas como se re-
portaba en el pasado.7,14 También es importante 
la adherencia del paciente a las medidas indi-
cadas así como los controles que se establezcan.

Se le realizó:

Fig. 2. 

Fig. 3. 

Fig. 4. 
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1.	 Profilaxis profesional con aplicación tópica 
de fluoruro de sodio neutro al 2%.

2.	 Sellado de molares y premolares. 

3.	 Rehabilitación del primer molar permanente 
superior derecho. 

4.	 Rehabilitación estética del sector anterior.

En el primer molar permanente superior dere-
cho se realizó la remoción de la dentina infec-
tada. Teniendo en cuenta que es una dentina 
defectuosa, se colocó un material ionomérico de 
base (Vitrebond MR) y un ionómero modificado 
con resina (Vitremer MR) para mejorar las con-
diciones de esta dentina y asegurar un correcto 
sellado marginal de la cavidad (Fig. 5). 

En cuanto al sector anterior, se rehabilitaron las 
piezas dentales por medio de coronas de celu-
loide individualizadas para el paciente, utilizan-
do resinas compuestas (3M MR). En una primer 
sesión se tomo impresión de ambos maxilares 
con el fin de obtener modelos de estudio y so-
bre estos hacer una reconstrucción del sector 
anterior (Fig. 6). Una vez evaluado el correcto 
funcionamiento de la nueva guía incisiva se pro-
cedió a estampar las coronas de celuloide sobre 
dicho modelo.  En la siguiente sesión clínica se 
probaron las coronas de celuloide en boca, se hi-
cieron  los ajustes pertinentes y se comenzó con 
el cargado incremental de la resina compuesta 
(Fig. 7). Se colocó dentro de la cápsula una re-
sina compuesta de dentina opaca para enmas-
carar el color azul-amarronado dentario y por 
fuera una capa de resina compuesta de esmalte. 
La rehabilitación estética significaba una parte 
fundamental en el tratamiento ya que respondía 
a la mejora en la estética facial que buscaba el 
paciente (Figs. 8, 9 y 10).

Fig. 5. 

Fig. 6. 

Fig. 7. 

Fig. 8. 

Fig. 9. 
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A partir de la rehabilitación mencionada, se con-
tinuó con un régimen de controles periódicos 
de seguimiento, con gran énfasis preventivo. 
El paciente recibió enseñanza de autocuidado 
y medidas preventivas para mantener la salud 
periodontal. 

Al paciente se lo volvió a citar al mes, pero no 
concurrió al control programado. Regresó a con-
trol 10 meses después. Fueron tomados nuevos 
modelos de estudio y radiografías periapicales 
de boca completa con el fin de establecer regis-
tros y evaluar el tratamiento a largo plazo. Las 
restauraciones se presentaban con correcta es-
tética, estructura y función. Se constató como 
hallazgo radiográfico una fractura radicular ho-
rizontal a nivel del tercio medio radicular del in-
cisivo superior derecho (Fig. 11 radiografía de la 
derecha). Debido a la falta de literatura sobre el 
tratamiento de fracturas en dicha patología, con-
siderando la ubicación de la fractura en tercio 
medio radicular, la edad del paciente, la ausen-
cia de signos y síntomas clínicos y radiográficos 
de necrosis séptica y los posibles tratamientos se 
decidió mantener el incisivo en boca. Se realizó 

una ferulización flexible del sector anterior, si-
guiendo los protocolos de la International Asso-
ciation for Dental Traumatology (IADT)15, con el 
objetivo de conservar lo más posible la pieza en 
boca. Al paciente y su familia se les explicó las 
posibles consecuencias, complicaciones y cuida-
dos inherentes a una fractura radicular. Luego 
de 9 meses se volvió a tomar una radiografía pe-
riapical de la pieza donde se constató ausencia 
de lesiones periapicales y la interposición de un 
tejido radiopaco en la zona de la fractura (Fig. 11 
radiografía izquierda).

Discusión

Para el tratamiento de la dentinogénesis imper-
fecta en la literatura se han sugerido múltiples 
tratamientos tales como sobre-dentaduras, coro-
nas de acero inoxidable, coronas cerámicas, co-
ronas metálicas, extracciones entre otros. Debi-
do a la dureza de la dentina disminuida,  Shafer 
y col16  recomendaron que las restauraciones no 
deben hacerse de manera permanente. 

Gracias a los avances de la odontología en espe-
cial la adhesiva se puede aprovechar para hacer 
adhesión sobre ese esmalte que está sano y ha-
cer la reconstrucción anterior estética para evitar 
el posterior desmoronamiento de la estructura 

Fig. 10. 

Fig. 11. 
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dental y devolver la armonía facial. Aunque se 
reporta que la adhesión de la resina a una pie-
za dental con defecto de estructura puede verse 
comprometida, en numerosos casos ha resulta-
do ser clínicamente exitosa.14

La mejora estética de los incisivos, determinó un 
beneficio en la autoestima del paciente, siendo 
fundamental para mantener el autocuidado de 
estas piezas restauradas así como del resto de 
su boca. Por otra parte, el material restaurador 
utilizado en estos dientes permitió lograr una 
protección de las superficies dentarias funciona-
les y por lo tanto disminución en la posibilidad 
de desgaste de los mismos.

Debido a que las fracturas dentales son comu-
nes, y la longevidad de las restauraciones no 
es buena, los pacientes con dentinogénesis im-
perfecta necesitan controles periódicos con el 
Odontólogo.14 Si bien algunos autores recomien-
dan que en casos de lesiones periapicales o frac-
tura radicular se realice la exodoncia12,13, en este 
caso en particular, teniendo en cuenta la locali-
zación de la fractura en el tercio medio  y que el 
diente se encontraba sin lesión y asintomático, 
se tomó la decisión de ferulizarlo y mantenerlo 

en control periódico, observando su evolución. 
Hasta la fecha la misma ha sido favorable.

El enfoque terapéutico en los pacientes con den-
tinogénesis imperfecta va a variar según la se-
veridad del caso. Proveer un óptimo tratamien-
to oral incluye prevenir  el desgaste y la severa 
atrición asociada a la pérdida de esmalte. Por 
otra parte, debido a las particulares característi-
cas de la DI-II, el esmalte se verá comprometido. 
Se tomó la decisión de aplazar la colocación de 
coronas de acero inoxidable hasta constatar sig-
nos o inicio de desgaste oclusal en la zona molar.

Conclusiones

Es importante reconocer las principales ca-
racterísticas de esta alteración para lograr un 
diagnóstico temprano, un plan de tratamiento 
oportuno y adecuado que mejoren el pronósti-
co, atendiendo correctamente al paciente  a lo 
largo del desarrollo de su dentición establecien-
do controles de seguimiento preventivos-reha-
bilitadores.
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