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RESUMEN

Amelogénesis imperfecta (Al) se describe como un conjunto de defectos mendelianos en la
biomineralizacion del esmalte dental, los cuales son severos en la mayoria de los casos al presentar
anormalidades tales como un grosor muy delgado, muy suave, fragil, irregular con socavados en la
superficie, decolorado o pigmentado, resultando en una pérdida espontanea mayor del mismo, 0 como
consecuencia de una pobre higiene oral. Es importante comprender esta biomineralizacion, los defectos
en el esmalte y otras estructuras del diente con apoyo de mejores métodos diagnésticos, para colaborar
con el manejo clinico de los individuos afectados por Al. La Tomografia Dental Volumétrica (TDV), mas
comunmente conocida como exploracion por Cono Bean CT (barrido), es un método diagnostico que, al
igual que los rayos X, produce imagenes del interior del cuerpo. Las imagenes transversales generadas
durante una exploracion por CBCT se pueden reformatear en multiples planos, también crear imagenes
tridimensionales. Permiten, ademas, la observacion de hallazgos morfoldgicos o patoldgicos en los
sujetos evaluados. El objetivo de este estudio fue el uso del TDV para obtener imagenes detalladas
con definicion 3D digital de la anatomia dental asociada a amelogénesis imperfecta. Se incluyen
en el estudio ocho sujetos afectados por Al, a quienes se les prescribi6 la toma de una radiografia
panoramica (N440-B2-334 UCR) y TDV utilizando tomografo Morita Veraviewepocs 3D R100. Se notaron
irregularidades del esmalte en todas las superficies de una misma pieza dental, lo cual se cuantific en
milimetros. En la camara pulpar se encontraron variaciones de tamafo y contenido de calcificaciones.
Fueronrelevantes también condiciones patoldgicas como densinvaginitus, quistes, fracturas radiculares,
piezas no erupcionadas y posicion anémala del canal mandibular. Se concluye que, la TDV determina,
en casos de amelogénesis imperfecta, la dimension real y ubicacion del esmalte en la pieza dental,
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asi como otros hallazgos en la camara pulpal o los maxilares. La posibilidad de efectuar mediciones
brinda un analisis mas detallado de los hallazgos. La TDV puede ser un medio muy util de diagnéstico en
la Al, pues apoya la exploracion clinica, ya que brinda medidas mas certeras (en milimetros) del esmalte,
con mejor definicion de las estructuras del diente, hueso alveolar y de los maxilares, si Sse compara con
las imagenes de radiografias panoramicas convencionales. Los datos obtenidos contribuyen a un mejor
diagnostico y definicion de la hipomineralizacion, la cual puede ser esmalte hipoplasico (disminucion de
volumen) o hipomineralizado (proceso en la biomineralizacion normal). Con el proposito de respetar
la seguridad de los individuos en términos de irradiacion y debido al alto costo economico, las TDV son
indicadas principalmente para prop6sitos académicos y de investigacion.

PALABRAS CLAVE
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ABSTRACT

Amelogenesis imperfecta (Al) describes often severe, largely Mendelian biomineralisation defects
of tooth enamel. Al enamel can be abnormally thin, soft, fragile, pitted and/or badly discoloured, resulting
in major morbidity as patients have difficulty maintaining oral hygiene, experience low self-esteem due
to poor aesthetics and report an inferior quality-of-life. Improved understanding of biomineralisation
defects in Al would assist in clinical management of Al patients. Dental Volumetric Tomography (DVT,
commonly known as Gone Beam CT scanning) is a diagnostic X ray based methodology that produces
three -dimensional anatomical images of the skeletal tissues (including the teeth). The aim of this
study was to investigate the use of DVT to provide detailed dental anatomy associated with Al. A Morita
Veraviewpocs 3D R 100 was used to generate high definition 3D digital images of the maxillae of eight
Al-affected volunteers (ethics approval N 440-B2-334 U.C.R.). Pulpal calcifications of varying size, Dens
in Vaginitus, dental cysts, root fractures, retained teeth and anomalies in the position of the mandibular
canal were all common findings. The data also revealed enamel surface irregularities in an unerupted
tooth. In conclusion, use of DVT in Al would facilitate phenotyping by providing identification of dental/
oral defects with greater accuracy and definition compared with conventional panoramic radiographs.
The data could also be used to aid diagnostics, e.g. by permitting discrimination between hypoplastic
enamel (diminished enamel volume) and hypomineralized enamel (failure of normal biomineralization).
However, given the high costs associated with DVT and the radiation risks for individual patients, it is
best indicated as a research tool for academic and clinical research proposes.
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INTRODUCCION
GENERALIDADES

La odontogénesis 0 proceso de formacion
del diente comienza con la formacion de la corona
y termina con la raiz. La formacion de la dentina,
continda durante toda la vida del diente (1).

Durante el desarrollo embrionario, se dan
diversos procesos que implican la formacion de
los diferentes tejidos del cuerpo uno de ellos es la
amelogénesis, proceso mediante el cual se forma
el esmalte dental.

La mayoria de las alteraciones dentales
ocurren entre la sexta y octava semana de vida
intrauterina, pues es en este tiempo que se produce
la transformacion de estructuras embrionarias
importantes como son la papila dentaria, el saco
dentario, y el 6rgano dentario, que en el proceso
de histodiferenciacion daran lugar a la formacion
del esmalte, dentina y cemento (2).

Las anomalias dentales son malformaciones
congénitas de los tejidos del diente que se dan por
falta 0 aumento en su desarrollo. Estas pueden ser
de forma, nimero, tamafo, estructura, posicion;
incluso, pueden provocar retraso en el cambio de
los temporales a los permanentes vy, en algunas
ocasiones, falta de desarrollo de los maxilares.

La amelogénesis imperfecta (Al) se describe
como un grupo de defectos hereditarios que se
caracterizan por anormalidades en el espesor, la
estructura o composicion del esmalte (3).

La amelogénesis imperfecta presenta diversos
patrones de herencia tales como autosomica
dominante, la cual describe que, para que exista la
enfermedad (entodas las generaciones se presentan
individuos afectados), basta tener solo un gen
mutado en cualquiera de los 22 cromosomas.
Autosomica recesiva, donde se hereda, de ambos

padres, una copia del gen mutado (por lo general
no muestran signos ni sintomas de la enfermedad).
Ligada al cromosoma X donde el gen mutado que
causa el trastorno se encuentra en este mismo,
(mayoritariamente se presenta en hombres) v,
ademas, mutaciones de novo, también llamado
espontaneo (4).

En algunas ocasiones, es dificil determinar
el tipo exacto de Al, por lo que existe una
clasificacion de acuerdo con los fenotipos clinicos
dada por Witkop, en 1988.

e Hipoplasico: esmalte es delgado y duro.

e Hipocalcificado: esmalte de espesor normal vy
extremadamente suave.

¢ Hipomaduro: esmalte de espesor normal, suave
y decolorado.

La Tomografia Dental Volumétrica, mas
comunmente conocida como exploracion por
CBCT, es un método diagndstico que, al igual
que los rayos X tradicionales, produce mdltiples
imagenes del interior del cuerpo.

Las imagenes transversales generadas
durante una exploracion por CBCT se pueden
reformatear en multiples planos, también crear
imagenes tridimensionales. Permiten, ademas,
la observacion de hallazgos morfologicos o
patologicos en los sujetos evaluados (5).

La Tomografia Dental Volumétrica se
hace rotar alrededor del sujeto, un haz de rayos
X con forma de abanico, junto con un anillo de
elementos de deteccion capaces de identificar la
radiacion remanente. Los detectores convierten
la radiacion en impulsos eléctricos que, a su
vez, se introducen en un ordenador digital,
elaborando seguidamente una imagen del objeto
a través de los tejidos regionales. Esta imagen
puede proyectarse en un monitor de television,
almacenarse en cinta magnética o convertirse en
copia dura. La principal ventaja de este sistema,
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es que elimina la sobreimposicion de estructuras.
El barrido TC puede distinguir, también, tejidos
cuya diferencia de densidad fisica sea inferior al
1%, en contraposicion a la diferencia del 10%
que se requiere en la radiografia convencional (6).
El equipo Morita Veraviewepocs 3D R100 es un
sistema combinado para adquisiciones panoramicas,
cefalométricas y 3D, que ha revolucionado el
diagnostico con la imagen tridimensional. La
funcion radiografica reproduce todo el arco
maxilar en el formato de un Reuleaux. De esta
forma, Veraviewepocs 3D R100 consigue un
campo visual unico, que solamente centraliza lo
relevante. El sistema 3D de Morita sustituye la
tipica forma de cilindro por una forma triangular
convexa: Reuleaux. Con ella, el equipo se adapta
mejor a la forma anatomica del arco maxilar y
reduce la dosis efectiva, dado que, durante la 43°
radiografia, se excluyen los sectores que no forman
parte de la region del examen. Ademas, reproduce
completamente el maxilar superior o inferior. Con
seis campos de cobertura seleccionables (Field of
Views, FOV) y la conocida calidad de imagen de
Morita, Veraviewepocs 3D R100 es apropiado para
su aplicacion en numerosos campos y utilizado
para diferentes requisitos diagnosticos (7).

METODOLOGIA

El presente es un estudio descriptivo
transversal. La unidad de analisis correspondio
a sujetos identificados con lesiones de
amelogénesis imperfecta (Al), los cuales aceptaron
participar voluntariamente en la investigacion. Las
unidades informantes fueron Tomografias Dentales
Volumétricas (CBCT) de los respectivos sujetos.
Las personas participantes fueron referidas por
la Clinica de Odontopediatria, el Posgrado de
Odontopediatria de la Facultad de Odontologia
de la Universidad de Costa Rica y profesionales
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en odontologia de practica privada del afio 2007
hasta el 2015.

Se analizaron ocho casos completos de Al
provenientes de cinco familias diferentes.

Como criterios de inclusion se tomd en
cuenta que todas las personas participantes
hubieran sido previamente diagnosticadas y que
colaboraran en el estudio general de Al de la
Universidad de Costa Rica, quienes firmaron un
consentimiento informado, avalado por el Comité
Etico Cientifico de la Vicerrectoria de Investigacion
de la Universidad de Costa Rica (numero de
aprobacion 440-B5-351).

Se realizaron imagenes radiograficas
con Tomografia Dental Volumétrica, utilizando
el tomdgrafo Morita Veraviewepocs 3D R100
y considerando, en todo momento, las pautas
de seguridad necesarias para uso de métodos
diagnosticos basados en radiacion (cuello tiroideo
y chaleco de plomo).

La mutacion genética de algunas personas
se describid previamente en los estudios realizados
por Murillo y colaboradores (8), lo que brinda una
orientacion mas certera del patron de herencia y
el tipo de amelogénesis.

RESULTADOS Y DISCUSION

Se describen distintos hallazgos morfoldgicos
en Al a partir de la TDV en siete casos analizados.
Se observaron y describieron alteraciones de
forma, cantidad, tamafo de las piezas dentales y
sus diferentes estructuras (pulpa dental, dentina
y esmalte). Ademas de anomalias propias de
condiciones inflamatorias o patologias asociadas
a los maxilares.
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SUJETO JPL, FAMILIA 003

Genotipo: autosémico recesivo, Fenotipo:
hipoplasico, Mutacion: AMBN. Fecha de
nacimiento: 24/10/1997.

El tamafio de la camara pulpar de la
pieza 4.7 no corresponde a la edad cronoldgica
de la paciente. Se observa una imagen de
pseudoinfantilismo pulpar (Figura 1).

Corte coronal evidencia tratamiento de
endodonciaenpieza1.2 (A). Yenelcorte transaxial
(B), una lesion apical osteolitica, radiolucida de
tipo inflamatorio de forma redondeada con limites
definidos no corticalizados, compatible con un
granuloma periapical. En el centro de la lesion, se
observa también un exceso de material de relleno
del conducto (Figura 2).

Figura 1. Cortes Tomograficos Pieza 4.7. Paciente JPL, Familia
003. Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico
Digident (Colaboracion de cortesia). Fecha elaboracion 29/5/15.

Figura 2. Cortes Tomogréficos Pieza 1.2. Paciente JPL, Familia
003. Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico
Digident (Colaboracion de cortesia).

SUJETO EGP, FAMILIA 004

Genotipo: autosémico recesivo, Fenotipo:
hipoplasico, Mutacion: FAM 20. Fecha de
nacimiento: 10/05/2000.

Corte axial (A) y corte transaxial (B), donde se

observa una calcificacion intrapulpar y la ausencia
de esmalte en la pieza 1.6 (Figura 3).

A !

Figura 3. Cortes Tomogréaficos Pieza 1.6. Paciente EGP, Familia 004.
Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico Digident
(Colaboracion de cortesia). Fecha elaboracion 5/12/12.
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SUJETO ARR, FAMILIA 012

Genotipo: autosémico dominante, Fenotipo:
hipoplasico. Mutacion: LAMB3. Fecha de
nacimiento: 08/07/1998.

Corte axial de pieza 1.8 con contraste y
densidad convencional (A) y densidad invertida
(B), donde se obtienen mediciones del esmalte
brillante y radiolucente, de dimensiones de 0.44
mm en mesial, 0.60 mm en distal y 0.37 mm en
palatino (Figura 4).

En la pieza 1.2, se obtiene una imagen
transaxial y coronal de esmalte (A y B),

respectivamente, en la cara palatina, donde se
observa una invaginacion que corresponde a una
alteracion dental de forma denominada dens in
vaginitus, sin que se observen signos radioldgicos
de patologia periapical de tipo inflamatorio o
infeccioso. Esta condicion dental es unilateral
(Figura 5).

0.37 mm

Figura 4. Cortes Tomogréficos Pieza 1.8. Paciente ARR, Familia
012. Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico
Digident Fecha elaboracion 17/6/15 (Colaboracion de cortesia).
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Figura 5. CortesTomogréaficos Pieza 1.2 Paciente ARR, Familia 012.
Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico Digident
(Colaboracion de cortesia). Fecha elaboracion 17/6/15.

SUJETO DPS, FAMILIA 015

Genotipo: autosoémico recesivo, Fenotipo:
hipoplasico. Mutacion: en proceso de identificacion.
Fecha de nacimiento: 19/04/2000.

Diferentes cortes de la pieza 1.6, se observa
malformacion de los tejidos coronarios. No se
reconoce la anatomia de la dentina, como tampoco
de la cdmara pulpar (Figura 6).

Figura 6. Cortes Tomograficos Pieza 1.6. Paciente DPS, familia 015.
Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico Digident
(Colaboracion de cortesia). Fecha elaboracion 10/6/15.
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Diferentes cortes de la pieza 3.5 retenida
con dislaceracion del apice, desplazamiento del
canal mandibular hacia vestibular y por debajo del
apice (Figura 7).

P
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Figura 7. Cortes Tomograficos Pieza 3.5. Paciente DPS, familia 015.
Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico Digident
(Colaboracién de cortesfa). Fecha elaboraciéon 10/6/15.

Cortes diferentes de la pieza 4.5 desplazada
hacia la cortical basal, raices vestibular y lingual
separadas y que se unen por los apices. El canal
mandibular pasa por el centro de las raices que se
encuentran unidas (Figura 8).

Cortes transaxiales con contraste y densidad
convencional (A), y con contraste invertido (B)
donde se observa la continuidad del esmalte
palatino de la pieza 2.1 (Figura 9).

Figura 8. Cortes Tomogréficos Pieza 4.5. Paciente DPS, familia 015.
Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico Digident
(Colaboracion de cortesia). Fecha elaboracion 10/6/15.

Figura 9. Cortes Tomogréaficos. Pieza 2.1. Paciente ARR, Familia
012. Fuente: Estudio radiografico completo. Centro Radioldgico
Digident (Colaboracion de cortesia). Fecha elaboracion 17/6/15.
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CONCLUSIONES

Un medio de diagnostico por imagenes
mas preciso que la radiografia panoramica, como
lo es la Tomografia Dental Volumétrica, permite
determinar la dimension real y ubicacion en la
cavidad bucal de las estructuras de unamanera mas
definida. Esto incide en una mejor definicion de la
estructura del esmalte, en casos de amelogénesis
imperfecta. La valoracion general y especifica de
la condicion oral del sujeto involucrado, previa a
la prescripcion de un CBCT, determina los riesgos
y beneficios del uso de este medio diagndstico
y orienta la necesidad e importancia del método
radiografico apropiado. Con la posibilidad de
lograr una mejor imagen en los diferentes
planos y cortes de una pieza dental, asi como
una mayor amplitud de diagndstico, utilizando el
CBCT, se puede obtener la magnitud real de los
hallazgos y las caracteristicas particulares en la
reduccion del grosor del esmalte. Ello conduce
a una evaluacion mas detallada de las lesiones,
dependiendo de la caracteristica hipoplasica o
hipomineralizada de las mismas. La indicacion
de una Tomografia Dental Volumétrica, en sujetos
afectados por amelogénesis imperfecta, se justifica
primordialmente para fines de investigacion, con
el proposito de ser mas precisos en la descripcion
de hallazgos, en el caso de piezas dentales no
erupcionadas y otras lesiones observadas en
el andlisis de la radiografia panoramica. En las
piezas evaluadas, no erupcionadas, se logra
observar la discontinuidad en la estructura del
esmalte en toda su dimension, lo cual no se
obtiene en una radiografia panoramica. El grosor
anormal del esmalte presente en las piezas no
erupcionadas fue posible determinarlo mediante
el uso de la tomografia, siendo este un método
diagnostico preciso, con posibilidad de efectuar
mediciones y cortes para la valoracion del grosor
del esmalte de piezas en boca. Dependiendo del
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tipo de amelogénesis imperfecta (hipoplasica
0 hipomineralizada) y del patron de herencia de
esta, se podria acompafar, segun los hallazgos
morfoldgicos, de calcificaciones intrapulpares.
Este hallazgo se observo en algunos de 10s casos
analizados mediante diferentes cortes, angulacion
y magnificacion de la imagen. Dado que el grosor
de esmalte en piezas dentales con amelogénesis
imperfecta es irregular, la distribucion exacta del
mismo en la superficie se determind mediante
diferentes cortes radiograficos y magnificaciones
de la imagen. Ademdas de cantidad y calidad
de esmalte, se logré observar en las distintas
imagenes tomograficas condiciones patoldgicas,
adquiriendo una mayor precision y exactitud, en
comparacion con una radiografia panoramica,
la cual es bidimensional. Las herramientas del
software de la Tomografia Volumétrica CBCT
permiten llevar a cabo mediciones reales como por
ejemplo en el grosor del esmalte, y, asi, efectuar,
en el tiempo, la repeticion de la toma, utilizando
el posicionamiento y los valores técnicos de la
imagenologia. De esta manera, se logra volver a
medir y observar el esmalte de piezas que habian
sido evaluadas en una ubicacion intradsea, en
el momento de haber hecho erupcion y contacto
oclusal. El presente es un estudio descriptivo, el
cual se centra en medir hallazgos que no se pueden
estandarizar ni correlacionar debido a multiples
factores como tipo de amelogénesis imperfecta,
patron de herencia, lo que conduce a entender que
cada caso analizado es Unico. Otros factores que
imposibilitan una relacion entre casos son la edad
de erupcion de piezas dentales, edad del sujeto,
presencia 0 ausencia de tratamiento restaurativo.
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