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Dentinogénesis imperfecta tipo Il: Reporte de un caso

Resumen

La Dentinogénesis Imperfecta es un desorden
genético de cardcter hereditario autosémico do-
minante, que se caracteriza por defectos en la
dentina de ambas denticiones. Las complicacio-
nes de la Dentinogénesis Imperfecta son dificiles
de manejar y representan un gran desafio para
el clinico tratante. Por ello es importante reco-

nocer las principales caracteristicas de la enfer-
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medad para darle al paciente una atencién ade-
cuada. Se reporta el caso de un nifio de 8 afios
con historia familiar con similar expresién de la
patologia. El motivo de consulta del nifio fue es-
tético, ya que deseaba mejorar la apariencia del
sector anterior. Se describe diagnéstico clinico y

radiografico, plan de tratamiento y prondstico.

Palabras claves: Dentinogénesis Imperfecta,

nino.

Dentinogénese imperfeita tipo II: Relato de Caso

Resumo

A Dentinogénesis Imperfecta ¢ uma desordem
genética de cardcter hereditario autosémico
dominante, que se caracteriza por defeitos na
dentina de duas dentigoes. As complicagdes da
Dentinogénesis Imperfecta sdo dificeis de mane-
jar e representam um grande desafio para o cli-
nico tratante por isso é importante reconhecer as

principais caracteristicas da doenga para dar-lhe

ao paciente uma atencdo adequada. Reporta-se
o caso de um menino de 8 anos com histéria fa-
miliar com similar expressdo da patologia. O
motivo de consulta do menino € estético, ja que
desejava melhorar a aparéncia do sector ante-
rior. Descreve-se diagndstico clinico e e radio-

grafico, plano de tratamento e prognéstico.

Palavras-chave: Dentinogénese Imperfeita,

crianca.
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Case report

Dentinogenesis imperfecta type II: Case Report

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.

Introduccion

Tanto la displasia dentinaria (DD) como la den-
tinogénesis imperfecta (DI-II) se originan debi-
do a un desorden en los alelos cromosémicos
que afectan la formacién de dentina, méds pre-
cisamente en el cromosoma 4q12-q2.' Recientes
investigaciones han confinado el defecto a una
region mads especifica del cromosoma, y relatan
que la condicién puede ser causada por una de-
ficiencia de la proteina II de la matriz dentinaria
(DMPII) que participa activamente en el proceso
de mineralizacién dentinaria.>® La dentinogéne-
sis imperfecta puede presentarse con o sin otras
alteraciones anatémicas provenientes del tejido

mesodérmico.

Estos desdrdenes fueron clasificados en 1973
por Shields y col® 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 caracteristicas similares a la dentinogé-
nesis tipo I, con la salvedad de que no se pre-
senta asociada a ninguna condicién sistémica,
salvo la afectacién a nivel dentario. El tipo III de
dentinogénesis es conocida bajo el nombre de
Brandywine, debido a que se encontré aislada

en dicha poblacién 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 predileccién de sexo o raza.”® Los
dientes presentan una coloracién 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 unién amelodentinaria
débil, exponiendo una dentina anormalmente
blanda, que lleva a un rdpido desgaste dental’.
Esta es la principal razén del rdpido desgaste

que caracteriza a estas piezas dentarias.

Esta entidad también se denomina como den-
tina transldcida, ya que las piezas dentales se
muestran opalescentes, con una coloracién azul-
amarronada, afectando tanto a la denticién pri-

maria como a la permanente.



Histolégicamente, se trata de una dentina poco
organizada con tdbulos dentinarios dispuestos
de manera irregular y comtinmente con gran-
des dreas de matriz descalcificada. Los tibulos
tienden a ser de mayor didmetro y se presentan
en menor cantidad en comparacién con cual-
quier parte de la dentina normal.*® La dentina
se presenta con un mayor contenido de agua y
matriz orgdnica mientras que el componente in-
orgdnico es menor que lo normal. En contraste
al esmalte y cemento que se presentan de for-
ma normal, las cdmaras y conductos pulpares se
encuentran muy disminuidos o practicamente

inexistentes.®’

La imagenologia muestra la denticién perma-
nente con precoz obliteracién de los canales
pulpares. Las coronas se presentan con aspecto
bulboso, con marcada constricciéon cervical. Las
raices son usualmente cortas, romas y finas.'"
Se han reportado casos de fracturas radiculares
espontdneas.'?’® 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-

Fig. 1.
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ficie oclusal de las piezas posteriores suele des-

gastarse.'

El tratamiento se orienta hacia la prevencién de
una pérdida excesiva de esmalte y dentina por
desgaste y buscando una mejora estética de los

dientes.’

Las complicaciones dentarias de la dentinogé-
nesis imperfecta representan un gran desafio
para el odontélogo tratante. Por dicho motivo es
importante realizar un diagnéstico precoz y es-
tablecer un plan de tratamiento adecuado, que
permitan obtener un prondstico favorable, para
brindarle al paciente una correcta atencién a lo

largo de la vida ttil de su denticién.

Reporte del caso

Se presenta el caso de un paciente del sexo
masculino, de 8 afios de edad, que asisti6 a la
Clinica integral del nifio y del adolescente en
la Facultad de Odontologia de la Universidad
Catolica del Uruguay (UCUDAL, Montevideo,
Uruguay), acompanado por su madre (Fig. 1).
Presentaba una historia familiar de linea ma-
terna, madre y tia con expresiones familiares de
la misma patologia que el nifio. Relataron que
recibié tratamiento educativo preventivo y solo
paliativo para las lesiones que presentaba en
dientes temporales. Ademds, reportaron que la
denticién temporal sufri6 un rdpido deterioro,
razon por la cual las lesiones derivaron en restos
radiculares que fueron extraidos en otra institu-

cidn asistencial.

El motivo de consulta del nifio era estético, ya
que deseaba mejorar la apariencia del sector an-
terior, debido a que esta condicién afectaba su
interaccién social. Por otra parte, la madre se
mostraba preocupada por el futuro de su den-

ticién (madre portadora de prétesis completas).
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Durante la anamnesis y al examen general no
se establecié ninguna asociacién entre dentino-
génesis imperfecta y enfermedades sistémicas.
Interconsultas con su pediatra también la des-

cartaron.

Clinicamente, se observé denticién permanente
de color marrén-azulada. En cuanto a la eva-
luacién del autocuidado, era un paciente con
correcta higiene, con un IHOS menor a uno y

encias clinicamente 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 observé una fractura a nivel de
tercio medio dentario, involucrando esmalte y
exponiendo al medio bucal un 4rea extensa de
dentina. Cabe destacar que el paciente no relaté
sintomas 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 erupcién
casi completa evidenciando una cronologia de
la erupcién dental adelantada para su edad. El
primer molar superior derecho presentaba una
lesién de caries activa oclusodistal de tamafio
medio (ICDAS 06), (Fig. 3) No se constataron
indicios de desgaste en cispides de molares y

premolares.

En la imagen ortopantomogréfica se encontré
una obliteraciéon precoz del canal pulpar, las
coronas con aspecto bulboso con marcada cons-

triccién cervical y las raices cortas y romas.

La imagen radiogrédfica patognomonica, junto
con la ausencia de historia médica de enferme-
dades sistémicas, permite confirmar el diagnés-
tico de dentinogénesis imperfecta tipo II segtin
la clasificacion 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 atricién dentaria. Es esen-
cial en estos pacientes un tratamiento precoz e
interceptivo para evitar rehabilitar maxilares
edéntulos con prétesis completas como se re-
portaba en el pasado.”’* También es importante
la adherencia del paciente a las medidas indi-

cadas asf como los controles que se establezcan.

Se le realiz6:

Fig. 2.




Fig. 7.

1. Profilaxis profesional con aplicacién tépica
de fluoruro de sodio neutro al 2%.

2. Sellado de molares y premolares.

3. Rehabilitacién del primer molar permanente
superior derecho.

4. Rehabilitacién estética del sector anterior.

En el primer molar permanente superior dere-
cho se realizé la remocién de la dentina infec-
tada. Teniendo en cuenta que es una dentina
defectuosa, se colocé un material ionomérico de
base (Vitrebond MR) y un ionémero modificado
con resina (Vitremer MR) para mejorar las con-
diciones de esta dentina y asegurar un correcto
sellado marginal de la cavidad (Fig. 5).
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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
sesion se tomo impresiéon de ambos maxilares
con el fin de obtener modelos de estudio y so-
bre estos hacer una reconstruccién del sector
anterior (Fig. 6). Una vez evaluado el correcto
funcionamiento de la nueva guia incisiva se pro-
cedi6 a estampar las coronas de celuloide sobre
dicho modelo. En la siguiente sesién clinica se
probaron las coronas de celuloide en boca, se hi-
cieron los ajustes pertinentes y se comenz6 con
el cargado incremental de la resina compuesta
(Fig. 7). Se colocé dentro de la cdpsula 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 rehabilitacién estética significaba una parte
fundamental en el tratamiento ya que respondia

a la mejora en la estética facial que buscaba el

paciente (Figs. 8,9y 10).

Fig. 8.

Fig. 9.
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Fig. 10.

A partir de la rehabilitacién mencionada, se con-
tinué con un régimen de controles periédicos
de seguimiento, con gran énfasis preventivo.
El paciente recibié ensefianza de autocuidado
y medidas preventivas para mantener la salud

periodontal.

Al paciente se lo volvié a citar al mes, pero no
concurrié6 al control programado. Regresé a con-
trol 10 meses después. Fueron tomados nuevos
modelos de estudio y radiografias 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 funcién. Se constaté como
hallazgo radiografico una fractura radicular ho-
rizontal a nivel del tercio medio radicular del in-
cisivo superior derecho (Fig. 11 radiografia de la
derecha). Debido a la falta de literatura sobre el
tratamiento de fracturas en dicha patologia, con-
siderando la ubicacién de la fractura en tercio
medio radicular, la edad del paciente, la ausen-
cia de signos y sintomas clinicos y radiograficos
de necrosis séptica y los posibles tratamientos se

decidi6é mantener el incisivo en boca. Se realiz6

una ferulizacién flexible del sector anterior, si-
guiendo los protocolos de la International Asso-
ciation for Dental Traumatology (IADT)", con el
objetivo de conservar lo mds posible la pieza en
boca. Al paciente y su familia se les explicé las
posibles consecuencias, complicaciones y cuida-
dos inherentes a una fractura radicular. Luego
de 9 meses se volvié a tomar una radiografia pe-
riapical de la pieza donde se constaté ausencia
de lesiones periapicales y la interposicién de un
tejido radiopaco en la zona de la fractura (Fig. 11

radiografia izquierda).

Discusion

Para el tratamiento de la dentinogénesis imper-
fecta en la literatura se han sugerido multiples
tratamientos tales como sobre-dentaduras, coro-
nas de acero inoxidable, coronas cerdmicas, co-
ronas metdlicas, extracciones entre otros. Debi-
do a la dureza de la dentina disminuida, Shafer
y coll6 recomendaron que las restauraciones no

deben hacerse de manera permanente.

Gracias a los avances de la odontologia en espe-
cial la adhesiva se puede aprovechar para hacer
adhesién sobre ese esmalte que estd sano y ha-
cer la reconstruccién anterior estética para evitar

el posterior desmoronamiento de la estructura



dental y devolver la armonia facial. Aunque se
reporta que la adhesién de la resina a una pie-
za dental con defecto de estructura puede verse
comprometida, en numerosos casos ha resulta-

do ser clinicamente exitosa.*

La mejora estética de los incisivos, determiné un
beneficio en la autoestima del paciente, siendo
fundamental para mantener el autocuidado de
estas piezas restauradas asi como del resto de
su boca. Por otra parte, el material restaurador
utilizado en estos dientes permitié lograr una
proteccién de las superficies dentarias funciona-
les y por lo tanto disminucién 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 periddicos con el
Odontélogo.' Si bien algunos autores recomien-
dan que en casos de lesiones periapicales o frac-
tura radicular se realice la exodoncia'?*, en este
caso en particular, teniendo en cuenta la locali-
zacién de la fractura en el tercio medio y que el
diente se encontraba sin lesién y asintomatico,

se tomo la decision de ferulizarlo y mantenerlo
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Conclusiones

Es importante reconocer las principales ca-
racteristicas de esta alteracién para lograr un
diagndstico temprano, un plan de tratamiento
oportuno y adecuado que mejoren el prondsti-
co, atendiendo correctamente al paciente a lo
largo del desarrollo de su denticién establecien-
do controles de seguimiento preventivos-reha-

bilitadores.
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