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Introduccion

Ei presente trabajo es el reporte de ‘un caso’ climco sobre -la’ osteogénesi=
imperfecta, . llamada también fragxhdad osea- congénlta enfermedad de huesos
fragiles. conocnda tamblén como la enfermedad de crlstal

Se trabajo la Climca Multnduscnphnar
Estudios Superlores éen campo I

",ZAalfé‘goz'a" 'in>st‘alaci6n‘de la_Facultad de

Se recnbleron para su‘atenmon odontoléglca. en el nivel de

| lveles ‘de promoclén de la salud de Leave!l y Clark
correspond:ente ya al 5° nlvel que es el de rehabnhtacnén

atencion’ de acuerdo

Es necesério sé'ﬁala'rmqt.':é Ia' pvatologula,‘ q'ue ébordamos en este trabajo no es una

enfermedad aislada ‘sino ‘un- grupo de enfermedades, caracterizadas .por la
presencia de huesos delgados osteoporoticos ‘que se fracturan con facilidad en )
este tipo congénito que suele heredarse con una caracteristica autosomica
recesico donde ocurren multiples fracturasen el Utero o durante el nacimiento y el
pronostico no es bueno.
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Justificacion
El siguiente es un’ estudlo de . caso en el cual se presenta el reporte donde se
estudiaron a tres pacuentes de sexo femenlno. con sindrome de osteogénes:s
|mperfecta g

Para Ia realnzac:én d i ue necesario documentar blbllogréflcamente
los elementos de la emb‘ ogénesns y odontogénesis ya que son parte del problema
de esta patologia Y- reahzar el desarrollo del contenido a maneras de preguntas.

€ ste padecimiento.

Para facilitar la comprensuén d

Cabe mencionar que este padecimiento puede ser de tipo hereditario, ademas se
mencionaran aspectos de la osteogénesis imperfecta que va ligada a una
dentinogenesis imperfecta teniendo una breve descripcion de este tema.

También es necesario seﬁalar Que este tipo de pacientes es de dificil manejo y
que aceptaron partlcnpar en el estudio después de una gran labor de
convencimiento.

La forma en la que se trabajo enla Cllnlca fue 1a s:gulente el afo 2001 al'2002, se
rob|emét|ca bucal : presente. E establemendo el
da”

realizo el diagnéstico” de :

na. de las- tres

tratamiento oportuno 4 se ontmuo conla rehabllltacion de'

pacientes.

Consideramos de gran importancia dar a conocer la expyerie‘ncia"de' ‘este reporte de
caso clinico, esperando sea de utilidad para la’ comunidad odontolégica,
estudiantes, pasantes y cirujanos dentista de la FES Zaragoza, yé que este tipo de
patologia no se identifica facilmente a nivel odontoldgico, por carecer en el
mayoria de los casos de informacién al respecto.
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Pianteamiento del problema 7

Osteogénesis imperfecta (ostéopsatirosis) Llamada también fragil‘idéd 6sea
congénita, es una enfermedad muy rara que afecta el esqueleto y estrechamente
vinculada con la dentinogenesis imperfecta, esta es una lesion mas leve que
afecta a los tejidos mesodérmicos, otra de sus caracteristicas es la:grave:
deficiencia congénita del proceso de la formacion osea a partir:del ‘molde
cartilaginosa; ( Shafer 1987) '
Es su forma comun la enfermedad existe al nacer (tipo congénito) este tipo rara
vez se reconoce al nacer, sino hasta avanzada la nifez las fracturas espontaneas
o las deformaciones oseas que caracterizan clinicamente a la- enfermedad se
manifiestan desde la vida fetal en el seno materno. ( Shafer 1987)

Evaluacion oral de la poblacidn con osteogénesis imperfecta. En un estudio donde
se evalud a 49 nifias en un rango de edad.de 1 a 17.5 afios con tipos 1l y IV de
osteogénesis imperfecta se evalud la presencia de dentinogeneéis imperfecta,
atriccion caries. asl como la presencia y apariencia desarrolladas a través de las
radiografias. Los resultados (O 'Conell; AC Marini JC 1991)

En otro estudio referente, sobre la mutaciéon nueva col 1 a 1 (G599c) asociada con
osteogénesis imperfecta nos muestra resultados de un genotipo fenotipo donde se
analizo a tres generaciones familiares segregando un autosomal — dominante de
osteogénesis imperfecta, se reporto la decoloracién en dientes de 15 miembros -
examinados, con la propension de fractura de hueso con trauma moderado

asociado ala atricion esquelética. (O'Conell AC Marini JC 1991) ‘ s

Otro estudio reporta un grupo hereditario que desarrollo condiciones que afectaron
la estructura y composicién de:la dentina donde se pudo observar coloraciones
que van desde un azul ; pasando a gris. o amarillo - café , esta condicidon
autosomal- dormnante puede afectar, a denticiones primarias y permanentes(
Marini Sarafova at al 1988).
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Dada la complejidad de manejo que presentan estos pacientes y de que se tiene
practicamente nula experiencia en estos procesos patoldgicos resulta necesario
que en nuestra institucidn se cuente con informacidén pertinente de como se

manejaron estas pacientes.

Marco tedrico
Caracteristicas generales de la osteogénesis imperfecta

Precisaremos para efectos de este estudio lo siguiente :-en primer Iugar que las

caracteristicas que se van a citar a continuacion no se dan en todos los mdlvnduos

afectados por Osteogénesis Imperfecta (Ol).

No tienen porqué presentarse siempre juntas (de hecho son m“chos los enfermos
que solo’ tienen algunas de ellas) y cuando se presentan pueden estar mas o

menos acentuadas. (Steinmann et al., 1991)

eFragilidad 6sea (huesos ‘que se mpen a onsecuencua de ‘un

trauma minimo, o incluso esponténeamente s

+Baja estatura

+Sordera. progresiva .(se suele empezar a: manlfestar después de la

adolescencia).
+Posibies problemas cardiovasculares

+Dientes descoloridos y frégilés (derjtinbgénesis‘ imperfecta) (Véase
tambien DI). La defectuosa formacion dq,yla;dentina, que conlleva la
decoloraciéon y la fragilidad de I;sz_ dientes, es otra de las
caracteristicas de la osteogénesis‘irﬁpe“rfecta. se ve un ejemplo de
incidencia de dentinogénesis imperfecta:
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®Esclerdtica azulada (color azul del blanco de los  ojos,
especialmente notable en el tipo | de Sillence)

eDeformidades del esqueleto (brazos y piernas.‘pecvho y craneo)
#Escoliosis

#Dificultades respiratorias debido a las deformidades de la cavidad

toracica
+Musculos débiles,
+Sudoracion excesiva

#Rostro de forma triangular

oEstreﬁimiehtd s

#Piel fragil en la que aparecen frecuentemente hematomas

eDebilidad de ligamenitos v tendones,

oVoz aguda g ', i

oHuesos vorm:anos (pequeﬁos osiculos dentro de Ias Iineas de
sutura craneana percnblbles en las radlografias del créneo

Existen otras caracterlstlcas en Ias, personas con - Ol como son. el tener una

inteligencia medla alta y el poseer un caracter vnalnsta y mal humor depresuén.
bulimia, pero para reahzar el presente trabajo sélo nos referiremos a los aspectos

puramente anatdomicos. (Byers 1993)

- Existen diferentes tipos de osteogénesis




Para efectos de este trabajo se mencionara- la clasificacion de la
osteogénesis imperfecta y se hara mayor mencion de los siguientes dos
tipos, _congénito y tipo tardio, por. conslderar que estas pacnentes caen
dentro de alguno de estos dos.

Definicion : :
> Tipo Congénito.- Que suele heredarse con caré ter auto 'sémico recesivo, y

ocurren multiples frac\uras in utero o durante el nacnmlento y que como ya
se menciono su pronostnco ‘es malo :

~ Tipo Tardio.- En el t|po tardlo -que: con ) recuencua se hereda con caracter

autosomico dcmmante las fractu as comuenzan a ocurrir cuando al nifio (a)

comienzan a caminar Y est \ct uras dlsmnnuyen después de.la
pubertad (Join B. Wallter cita’10 - e

En 1961. Sars, Bckman asi, como "Aw' .Reda 1960 y otros 1_investigadores
descubrieron que, en varias: famlllas sque: tenlan dos o mas consangutneos

afectados, cuyos padres ostensnblemente eran que ‘eran normales

Tipos clinicos de Osteogénesis imperfecta

1. Clasificacién del Dr. Sillence es una de las mayores autoridades mundiales
en materia de Ol. es de origen Australiano. El establecié hace ya algunos afos
una clasificacion de la osteogénesis imperfecta en cuatro tip‘os que: se ha
convertido en el punto obligado de referencia de otros especialistas.

Tipo |

Es el tipo mas frecuente de Ol. Se transmite genéticamente como
autosomal dominante, pero también puede ser el resultado de una
mutacién espontanea. Como promedio se puede decir que los
individuos con tipo | pueden tener de veinte a treinta fracturas antes
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de la pubertad, pero pueden ser mas y también menos. La incidencia
de fracturacion se reduce después de la pubertad. En determinados
casos es posible realizar un diagnostico prenatal de estos tipos. Las
mujeres adultas con tipo | de Ol suelen volver a tener fracturas tras
la menopausia. Con todo, el tipo | de Ol puede considerarse como

leve.

Las personas con tipo | pueden presentar una o mas.de as

siguientes caracteristicas:
@ Fragilidad osea

'@ Rostro de forma triangular

> Escleréticévazul

> Pérdlda prog esiva ‘de la audncxén entre los veinte

y Ios trelnta aﬁo

L4 Escqliqsis
e Pit-rabl‘de:vl‘i‘c::'aqa .
> Pdéiblé;de;t'ip‘ééénes’is imbeﬁécta (éubtipo 1B):
- Es.tati.;ra me}dia‘ .

Tipo Il - ‘ : :

Aprox|madamente el 10 por cnento de las personas afectadas por la
O! son del tipo dos que resulta de una nueva ‘mutacién y es la forma

mas severa de Ol

Los niflos que nacen con este tipo de Ol presentan fracturas
perinatales. miembros poco desarrollados y curvos, y tienen los
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huesos extremadamente frégiles. Con frecuencia fallecen poco
después de nacer (una de las razones de esta mortalidad temprana
son las hemorragias internas que se producen como consecuencia
de las numerosas fracturas) El diagnéstico prenatal es posible: en la
ecografia se pueden apreciar la curvatura de los miembros y

determinadas fracturas.

Tipo Uil

Aproximadamente el 20 por ciento de las personas con Ol tienen el
tipo 1li. Estos enfermos sufren con frecuencia fracturas espontaneas.
No es infrecuente encontrar pacientes del tipo !l que hayan sufrido
mas de veinte fracturas durante los tres primeros afios de vida. Al
llegar a la pubertad, el numero puede haber ascendido a mas de
cien. Se presentan con mucha frecuencia articulaciones
hiperextensibles y un desarrollo muscular pobre. El diagnéstico
prenatal puede ser posible mediante ecografia.
El prondstico de la osteogénesis imperfecta tipo !l es severo.

Debido a la curvatura de las extremidades inferiores y a su fragilidad,
la mayoria de los afectados por este tipo no puede caminar.

Los afectados con el tipo |lll pueden presentar una o mas de las

siguientes caracteristicas:

@ Huesos muy blandos, que no sdlo se rompen, sino
que también se curvan

@ Deformaciones en los brazos y en las piernas

@ Compresion en las vértebras y escoliosis severa

TESIS CON
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@ Deformaciones en la cavidad toracica que pueden
ocasionar problemas respiratoriés ; '(bélig’ro’ de -
neumonia) R e

® Pobre desarrollo  de la: dentina’ (d‘ent“ino'genesis
imperfecta), debido “a - ‘cual los? ¢ son
descolorados y fréglles

@ Sordera moderada [o] tot I en la edad adulta

® Baja estatura (hay afectados que- no mlden mas de

un metro)

Tipo IV

moderado.

El prondstico de la osteogénes:s |mperfecta tipo IV va de Ieve a

La mayoria de las fracturas se presentan durante la lnfancua pero

tambieén hay recurrencla en el caso de mujeres menopausncas

La fragilidad ésea" de Ios'afectados por este tlpo se pone con
frecuencia de mamﬁesto a través de la curvatura de Ios huesos

largos, especnalmente los huesos de las piernas.

Las personas con t:po IV pueden presentar una o més de’las

siguientes caracteristlcas.

- Escleré;ica de color azul claro qQue se va aclarando
progresivamente hasta llegar a la edad adulta

@ Escoliosis
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FALLA DE ORIGEN




- Hiperextensibilidad de las articulaciones

- Dentinogénesis imperfecta (subtipo-IVB)

w Estatura mas bien baja.

Con todo, las clas:flcamones no- s:empre son exactas Hay gente que comparte

caracteristicas de Ios tlpos l|l/lV otros que se defmen como /I,

simplemente quedan fuera .

-y otros que

Hay estudios sobre familias con 'dentinogénesis imperfecta, esclerdticas azules y

baja estatura, pero con ausencia.de fracturas, a los que cuesta incluir en el tipo |.

2. Clasificacion tradicional

L.a osteogénesis imperfecta es una enfermedad conocida desde la antigiiedad (se.

han descubierto momias egipcias -de

Tradicionalmente se hablaba de dos tipos de Ol:

Osteogénesis imperfecta congénita.

personas  afectadas.. por. . la

Esta clasificacién englobaba a los tipos de Ol que eran detectados
inmediatamente después del nacimiento, debido a las deformaciones

y las fracturas visibles. En este tipo se incluia la forma letal (el,tibo ]

de Sillence) y las formas severas (tipo Ill de Sillence).

Osteogénesis imperfecta tarda.

Con este nombre se referian los médicos a las formas de Ol que se

detectaban posteriormente debido a la frecuencia de fracturacién y a

las deformaciones en los miembros. Esta forma incluia a los tipos | v

IV de la clasificacion de Sillence.

T
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Si bien esta clasificacion esta mas que superada por la del Dr. Sillence, mucho
mas clara y efectiva, aun de puede encontrar en muchos manuales de Medicina, e

incluso en articulos relativamente modernos.

3. Una nueva clasificacion

El equipo del Dr. Glorieux, del Hospital Shriners de Montreal, ha definido nuevos
tipos de ol, mas alta de los cuatro de . Silence.”
El grupo IV de Sillence era el mas heterogéneo, con una gama de caracteristicas
mucho mas variadas. Dentro de este grupo, Glorieux ha detectado un subgrupo

con caracteristicas comunes.

Entre ellas, la formacién de callo hipertréfico en las zonas de fractur‘a‘ofde
osteotomia. Se habla ademas de otros subgrupos del tipo IV con caract‘e'rylstic‘asr
comunes, que podrian definirse como grupos independientes. - :}H e

En la actualidad, el Dr. Horacio Plotkin trabaja en la esquematlzaclén,d cuna
nueva clasificacion de la Ol, mas acorde al diagnéstico clinico. La varledad de la

osteogénesis imperfecta es tal que sera muy dificil encontrar unas categortas que

tengan caracter definitivo.

. Modelos genéticos de transmision de la Ol

Se ha hablado siempre de .una transmision de la
osteogénesis imperfecta segun un modelo autosdmico
dominante, con excepciones. en . presentaciones muy
graves de la enfermedad que supuestamente
responden a modelos de transmision recesiva.
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Herencia autosémica dominante Genética autosémica dominante

Es un gen individual anormal en uno de los cromosomas autosomicos (uno de los
primeros veintidos cromosomas "no sexuales") de cualquiera de los dos padres
que puede causar una enfermedad. Uno de los padres generaimente tendra la
enfermedad (ya que es dominante) en esta formp de herencia. S6lo uno de los
padres debe tener un gen anormal para que el hijc1 herede la enfermedad.

Herencia autosomica dominante €n la imagen inferior se muestra como es desarrollado

este tipo de herencia.

Neomutacién
e 2%

@ [ ww
- o=

D_
O_

0
0
0
0
0
0
0
0
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Herencia Autosomica Reseciva

Generalidades:

La herencia de enfermedades, anomalias 0 rasgos genéticos se describe por el
tipo de cromosoma en que se encuentre el gen anormal (autosémico o
cromosoma sexual) y por si el rasgo es dominante o recesivo.

Esto por lo general se traduce en que un solo gen es defectuoso (herencla
dominante) o ambas copias del gen (herencia recesiva) son defectuosas :

Las enfermedades autosomicas hereditarias se heredan por medio- de” Ios,
cromosomas no sexuales y las enfermedades ligadas al sexo se heredan a tnfayés
de uno de los "cromosomas sexuales”, el cromosoma X (las enfermedades nose
heredan por medio del cromosoma Y). Segun la clasificacidon de Denver, el
cariotipo humano esta constituido por 7 grupos, dentro de cada uno de los cuales
los cromosomas se ordenan segun su tamafo decreciente. Estos 7 grupos se
denominande 1 a36grupoA 4065 ;grupoB ;6a12 6 grupo C; 13 a 15 6 grupo
D; 16218 0 grupo E, 19a 20 6 grupo Fy 21 a 22 6 G. Fawcett 1987 .
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El grupo A por ejemplo esta forrmado por los pares cromosdmicos 1 a 3 que son
fos cromosomas metacéntricos mas largos; el grupo G incluye los pares 21 y 22

que son {os cromosomas acrocéntricos cortos.
cromosoma Y que es un

En los varones el grupo G también contiene el
cromosoma acroceéntrico como jos otros pero puede ser el mas largo del grupo y
sus brazos suelen ser paralelos en lugar de ser divergentes, como en los otros
elementos del grupo G el cromosoma X es muy similar a ciertos miembros de |
grupo del 6 al 12 ( C )} y no siempre puede distinguirse como entidad separada de

algunos miembros del mismo. Fawcett 1987

tL.a herencia dominante se presenta cuando un gen anormal de uro de los padres
es capaz de causar la enfermedad, aunque el gen paraielo del otro padre sea

normal. El gen anormal ejerce el dominio sobre el resultado del par.

La herencia recesiva se presenta cuando ambos genes deben ser anormales para

producir la enfermedad.

Si Gnicamente uno de los genes del par es anormal; entonces la enfermedad se
manifiesta levemente o no se mamf:esta Sin embargo, una’ persona con un. solo
gen defectuoso se denomina un portador, lo que md:ca que ta enfermedad puede
pasar a los hijos. Herenc:a segunda ley de Mendel en la nmagen mfenor se puede

apreciar :

1 fundamentos de estirpe. .-

2 primera generacién
3 segunda generacion (a: caracter dominante puro, b:caracter recesivo puro., c:

caracter dominante -resecivo:




O—-‘—.
o O
S

o
.‘_.‘_.% :O° . ir‘#

OA

oddg
ecoo G ,o,_o]."o'o
bddc
1 J T 11
ecece oo oo

Fuente Diccionario Médico Teide 1993 de Ley de Mendel

Probabilidades estadlstlcés p fd'e la: herencla . de un rasgo:
En el caso de un trastorno autosémlco dommante si- uno de los padres es
portador y el otro es normal exnste un 50% de probablludades de que cada hijo
herede el gen anormal y por Io tanto el rasgo dommante

En otras palabras, si:se ,s‘qpo“ne,que‘_una pareja tiene cuatro hijos y uno de los
padres es portador de.'un geni'ahormal para una enfermedad dominante, la
expectativa estadistica es:

» Dos hijos normales
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« Dos hijos con la enfermedad

Esto no significa que los hijos obligatoriamente estaran afectados, pero si significa
que cada hijo tiene un 50:50 de probabilidades de heredar la enfermedad.
Los hijos que no hereden el gen anormal no desarroliaran’ ni “transmitiran 1a

enfermedad.

s Qué es la Osteogénesis Imperfecta?

La osteogénesis imperfecta es una enfermedad congénita que se caracteriza
porque los huesos de las personas que la sufren se rompen muy facilmente, con
frecuencia tras un traumatismo minimo e incluso sin causa aparente.

Se conocen varios tipos de la enfermedad, y su variacidn es muy grande de un
individuo a otro. Incluso dentro del mismo tipo, puede haber personas con una’

mayor o menor impregnacion.

Por decirlo con un ejemplo practico, algunos pacientes sufren diez fracturas a-lo -
largo de su vida, en tanto que otros pueden llegar a tener varios ciehtos de eilas.

¢ Cual es la causa de la Osteogénesis imperfecta?

La osteogénesis imperfecta se debe a la insuficiente y/o defectuosa formacion del
colageno del cuerpo, como consecuencia de un fallo genético. El colageno es.una
proteina de los tejidos y su funcion en la formacion de los huesos se puede
comparar a la de las nervaduras metalicas en torno a las cuales se monta la
estructura de hormigon de una viga. Si la nervadura no es fuerte o no existe, la
pieza de hormigdn no adquirira la forma adecuada o sera sumamente fragil.

La Ol no se puede paliar, por tanto, suministrando calcio a los enfermos. No existe
hasta el presente ninguna forma de inducir a las células del cuerpo a producir mas

colageno o producir colageno de calidad.
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éCual es el pronostico de'la Ostquénesis Imperfecta?

La osteogénesis imperfecta tiene un prondstico muy variable, dependiendo . del
grado en que cada individuo esté afectado. La enfermedad en ‘sfyno es letal.: Sin
embargo, las personas afectadas por las formas mas severa'srpueden tener graves

problemas colaterales. G

Mientras que los afectados por tipos | y IV, en generai, no tienen mas
complicaciones que las que impongan sus fracturas y deformaciones Gseas. ‘a'si
como las intervenciones quirurgicas que sean necesarias para tratarlas, la Ol del
tipo Il suele ser letal, debido a las hemorragias que causan las fracturas multiples

en el recién nacido.
El tipo Il tiene un pronostico variable. En los casos en que la deformacion 6sea es
grave y el volumen toracico es escaso, se pueden presentar problemas de

ventilacidn, que en algunos casos pueden dar lugar a neumonias.

En todos los tipos se pueden presentar también problemas cardiovasculares de
diferente prondstico. A pesar de la deformacion dsea y la frecuencia de fracturas;
la longevidad de una persona afectada por Ol es igual a la de cualquier otra.

Sus cualidades intelectuales no estan mermadas de ninguna forma por la
enfermedad y. pueden llevar una vida normal, dentro de las limitaciones que

imponga el grado de movilidad de cada uno.

.Cual es la incidencia de la Osteogénesis Imperfecta? ;Cémo se
transmite?

Es dificil determinar el numero de personas afectadas por la enfermedad, ya que
no hay censos donde consten semejantes datos. Ademas, podemos partir de la
base de que hay gran cantidad de afectados con sintomas muy leves que no han

sido ni seran nunca diagnosticados.
o
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Estimaciones que dicen que la incidencia es de uno entre veinte o treinta mil
nacimientos (OIF), y otras segun las cuales, la cifra debe de andar por un afectado
entre cada diez mil nacidos, incluyendo los casos que son diagnosticados a

posteriori.

En cuanto a la forma en que se transmite, los especialistas no acaban de ponerse
de acuerdo. Parece claro que la forma de transmision del tipo | es dominante.
También en el caso de algunos tipos IV (estos dos tipos se pueden estudiar en
familias donde la enfermedad aparece a lo largo de generaciones).

La opinion generalmente aceptada era hasta hace muy poco gue tanto el tipo i
como el tipo Hll son el resultado de una transmisidn recesiva, pero los mas
recientes estudios parecen reflejar dudas fundadas sobre esta generalizacion.

Ademas, la enfermedad también puede ser el resultado de' una mutaciéon
espontanea y aparecer en familias sin ningin antecedente. En algunos casos, lo
que puede parecer una mutacion espontanea no lo es: hay afectados con
sintomas tan leves que ignoran su condicidn hasta que tienen hijos con la

enfermedad.

En cualquier caso, esta claro que los afectados por osteogénesis imperfecta tienen
un cincuenta por ciento de probabilidades de transmitirla a su descendencia. Un
estudio geneético permite determinar con bastante exactitud las probabilidades de

tener un hijo con OI.

Afectacidn de estructuras dentarias

Hipoplasia de esmalte estructural como de forma, que pueden afectar a todos los
tejidos dentarios.

Las mas frecuentes son las hipoplasias del esmalte dentario, que las podemos

clasificar en:
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« Manchas del esmailte
e Hipoplasias coronarias

Las manchas del esmalte son manchas que pueden ser blancas o pardas, el
diente erupciona con la mancha y no se modifica con el paso del tiempo, si
hacemos presidon sobre ella no modificaremos la estructura dentaria y con ello
hacemos el diagnédstico diferencial con las manchas blancas de las caries, que al
presionar podemos producir una cavitacion.

Hipoplasia del esmalte (he)

Cualquier agente externo o del medio ambiente que afecte el normal
desarrollo de los ameloblastos, o altere el proceso de mineralizacion: del
esmalte puede ocasionar HE, a diferencia de la Al en |la cual |la alteracién se
debe a un defecto genético.

Puede observarse una hipoplasia o defectos en el esmalte .. como
opacidades, pero todas ellas las preferimos englobar como HE!. El esmalte
alterado puede observarse en un solo diente o un grupo de ellos (fig. 6 y 7).
como un punto de menor desarrollo, o fisuras, o grandes areas alteradas
con esmalte de otro color, cafesoso o amarillento.

En las opacidades se observan variaciones en la translucidez del esmalte.
Los agentes que pueden ocasionar estas alteraciones son muchos como se
indica en la tabla siguiente, clasificados en sistémicos y locales. La fluorosis
dentaria es también otra forma de hipoplasia del esmalte pero se trata en
pigmentacion dentaria, vea mas abajo.




A A 3

Fg - Hipoplasia del esmalte Vista de

afectados del mismo paciente de la fig 6

INCISIVOS supernores e

TESIS CON |

FALLA DE CRIGEN |

inferiores



Locaies (Diente de Turner) T

iCaidas, cirugia en zona de dientes en desarrollo, ventilacion mecanica
Trauma ;
'neonatal.

‘Radiacion _h‘}—l?-é—gigte_ra‘pi—a -pdr cancer de cabezal/cuelio.

| iLesiones péfiapicales de terﬁporales.

L as coronas de los dientes temporales se desarrollan entre la 15a. semana
de gestacion y el mes 12 de vida, por otra parte las coronas de los dientes
definitivos se forman desde los seis meses de vida hasta los 15 afos. El
sitio de dafio en las coronas dentarias por alguno de los factores sefialados
en la tabla, se correlaciona con el area de formacion del esmalte al

momento de la injuria.

El esmalte alterado se presentara en aquellas areas que tenian los
ameloblastos una actividad secretora o estaba la matriz del esmalte en
maduracion activa. La aposicion de esmalte avanza a razén de 0.023
mm/dia, teniendo esto en cuenta se puede calcular la fecha de la injuria al
esmalte. En nifos menores de dos afos no es raro la presencia de
enfermedades exantematosas, y el esmalte se presentara con puntos o
disminucidn especialmente de los dientes anteriores y primeros molares,
con distribucion bilateral. Cuando e! problema es alrededor de los 4 a §
anos, el defecto se observa en caninos, premolares y segundos molares.
En la sifilis congénita se puede observar dientes de Hutchinson, pero esto
es un problema hoy en dia muy raro. Los incisivos tienen un aspecto como
de barril, debido a la infeccion del germen dentario por el treponema.

Diente de Turner

Esta es quizas la forma mas comun de hipoplasia del esmalte de un solo
diente, debida a la infeccidn que ocurre en la zona apical de un diente
temporal que se extiende hasta el germen definitivo en desarrolio
ocasionando pérdida de ameloblastos y afectando 1a formaciéon del esmalte
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en una zona normalmente por vestibular, en el caso de incisivos centrales
superiores, donde es mas comun.

El diente de Turner tendra un color amarillento o cafesoso, con la superficie
punteada o donde falta una porcidon de esmalte que se tife rapidamente.
Mediante el uso de resinas esta alteracion puede tener una solucion

estética muy aceptable. Fig. 8. Nina de 9 anos. con extensa caries en molar temporal sobre
diente definitivo. El premolar puede erupcionar postenormente presentando cambios de coloracién o
falta de esmalte por la infeccién que ha estado presente sobre el saco folicular ocasionando diente

de Turner.

Alteraciones hereditarias de la dentina
Dentinogeénesis Imperfecta (DI), Dentina hereditaria opalescente (DHO).

DI se refiere a una alteracion de la dentina que puede observarse sola o
con Osteogénesis Imperfecta (Ol) y se hereda en forma autosémica
dominante (AD). La D! ha sido denominada también Dentina Hereditaria
Opalescente (DHO). Mucho mas frecuente es la DI sin Ol o sea la DHO, y
se caracteriza por afectar ambas denticiones, en las cuales existe un color
azul-grisaceo de todas las coronas dentarias, que en la radiografia
presentan un aspecto tipico, bulboso, con marcada constriccion a nivel del
cuello, raices y camaras pequefias, y normalmente obliterada por deposito

de dentina. [
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£l esmalte se pierde facilmente por una faila de 1a unién esmalte- dentina y
es comun observar un marcado desgaste de las piezas dentarias.

La Osteogénesis Imperfecta (Ol) es una enfermedad en la cual se puede
observar diferentes manifestaciones y se clasifica en cuatro tipos.

Caracteristicas clinicas

Su principal caracteristica clinica de la osteogénesis imperfecta es la fragilidad y
porosidad de los huesos con una propensién previsible a la fractura, este tipo de
fracturas consolidan rapidamente pero el hueso es de muy mala e imperfecta
similar al fracturado.

Otra caracteristica clinica configuracion delicada y afilada del cuerpo y la cara,
nariz puntiaguada, pelo sutil y delicado, color azulado de las esclerdticas, laxitud
notable de los ligamentos articulares, gran perdida del oido por osificacidon
imperfecta de las paredes del laberinto (oido interno) y en algunas ocasiones gran
desarrollo del sistema piloso (hiperricosis), anomalias dentales (idénticos
correspondientes a la dentinogénesis imperfecta, o dentina opalescentes
hereditaria) y una reaccion anormal de los musculos. Muchos paéientes con esta
patologia también tienen tendencia al la hemorragia capilar, aunque no se ha
comprobado una discrasia sanguinea especifica Stanley L. Robbins 19983

Caracteristicas histolégicas

Los huesos de estos pacientes con esta afeccion (osteogénesis) poseen cortical
delgada, y a veces se componen de hueso esponjoso inmaduro, en tanto que las
trabeculas del hueso reticular son delicadas y suelen presentar micro facturas. La
actividad osteoblastica esta retardada y es imperfecta por esta razén el espesor de
los huesos largos es deficiente, el defecto basico reside en la matriz organica y ia
colagena fetal no se transforma en colagena madura; la calcificacidon se produce
normatmente. (Shafer 1987)
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Manifestaciones bucales

Basicamente es un trastomo del ‘tejido mesodérmico, y en particular de tejidos
calcificados. Cuando hay un trastorno ¢sea generalizado congenitito solo es ldgico
esperar un trastorno comitante en la formacion dentinal y este sucede..con

frecuencia.

La osteogénesis imperfecta y la detino genesis estas ligadas comunmente,

aunque la osteogénesis exista muchas veces no hay lesién d&sea ‘mas
generalizada v no se sabe cual es la frecuencia de los defectos dentales en'la
osteogénesis imperfecta, la impresion general es que si suelen en estar afectados.

( O"Connell AC; Marini JC 1999)

Tratamiento

No hay un tratamiento especifico para la osteogénesis imperfecta se ha
administrado varias substancias para inducir osteosclerosis pero sin éxito. En
algunos pacientes, principalmente en nifos se ha observado una mejoria después
del comienzo de la pubertad. (Alan Stevers. Jomes Cowe 2001)

En odontologia, se recomienda la utilizacién para los pacientes infantiles de
coronas de acero cromo y para los adultos el uso de coronas venner de acrilico o

porcelana , aunque cabe sefalar que se debe tener mucho cuidado al tallar los
imperfecciones durante el

dientes, considerando que estos pacientes tiene
tipo de

desarrollo de esmalte también hay que tener cuidado al indicar el
tratamiento para la rehabilitacidon, en caso de ser aparatologia fija, o parcial como
puentes removibles ya que son pacientes que presentan por lo general problemas
con el tamano de la raiz y enfermedad periodontal.

La osteogéneis imperfecta, es un desorden autosmal dominante de tejido

conectivo que es conocido también como enfermedad de hueso fragi, es un
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desorden clinico y genético heterogéneo, de un grupo de tejido conectivo

inhadherido Farreras 1992,
En la gran mayoria d'eilaSAfamiylias', la’ enfermedad - resulta’ de una ' mutacion
dominante en los genes modifica_dqs .por Ias ;!os cadenas de‘colagéno tipo por

alfa.

Los 4 fenotipos principales son varios subtipos son reconocidos. K
La caracteristica clinica mas prominente de la enfermedad es la deformidad y
fragilidad de los huesos. El defecto dental de Ol, se conoce como dentinogénesis

imperfecta y se clasifica como tipo 1. Dentinogénesis imperfecta en el cuadro de

clasificacion de los defectos de la dentina hereditable.
La dentinogénesis imperfecta es una enfermedad autosomal dominante
caracteriza da por la produccidén anormal de la dentina y la mineralizacion.
Presenta un grupo hereditario desarrollando condiciones que afectan la estructura
y composicidén de la dentina. R ‘,

Su presentacion clinica es altamente variable, todos Iosr tlpOS de di. Forman. una
decoloracién azul-gris o amarillo-café de los dlentes. La condncnon puede afectar

ambas denticiones y es tIpucamente ( Castro del pozo 1990)

PIGMENTACIONES DE oméEufa INTRIN

Las decoloraciones lntrlnsecas se producen en’; el esmalte o la dentina, - por lo

tanto, son mas dificiles de tratar que Ias manchas externas. que se producen en la

superficie del diente.

Estas podran estar relaciohédas con’la formacion del diente dentro del vientre
materno como: la dentinogenesis imperfecta, amelogénesis imperfecta, fluorosis o
tetraciclinas ingerida a partir de los seis meses de gestacion etc, Y se
consideraran como alteraciones de color de origen congénito.O podran ser
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adquiridas luego, conociéndose como pigmentaciones enddgenas adquiridas.

Pudiendo ser estas Ultimas pre-eruptivas o post-eruptivas.

Alteraciones de origen congénito y adquiridas pre-eruptivas: el trauma o la
infeccién que afectan los dientes primarios puede dar por resultado la opasidad del
esmalte o hipoplasia del sucesor permanente. Las enfermedades hemoliticas de
los recién nacidos, como la erythoblastosis fetal e ictericia grave, pueden producir
como resultado una decoloracidén verde e hipoplasia en el esmalte de los dientes
primarios. La causa de esta decoloracion es la incorporacion de la bilirrubina en la
denticion que se esta desarrollando. La anemia y la talasemia puede dar por
resultado una decoloracion similar, debido a la presencia de pigmentos de la

sangre dentro de tibulos dentinarios.

La porfiria erytropoyetica da por resultado la deposicion de pigmentos de porfyrina
en la dentina y en el hueso, haciendo que los dientes primarios y permanentes
parezcan rojo pUrpura o marrén rojizo. Los dientes afectados con la luz ultravioleta

apareceran rojos.

La ingesta de tetraciclinas hasta los ocho afos de edad, dado que la molécula de

mineralizacion
y . afectando -

‘cantidades de

tetraciclina se incorpora al calcio de la hidroxiapatita durante la
quedando contenida tanto en esmalte como en dentina
predominantemente a esta ultima. La dentina absorbe mayores
tetraciclina debido a la mayor superficie de los cristales de apatita‘ de: la dentina

comparado con los cristales de apatita del esmalte.

Ei cromogen de la tetraciclina en el esmalte o ‘ la dentijnra‘ ‘se "ubica
permanentemente, mientras que en el hueso . puede liberarse a través del
remodelado del hueso. Esta tetraciclina liberada estaria libre de volver a ingresar a
la circulacidon y de incorporarse a los tejidos duros que soportan la calcificacion,
incluyendo los tejidos dentales. La gravedad de las manchas depende del tiempo y
la duracion de la administracion de la droga, el tipo de tetraciclina (Aureomycin,
Ledermycin) y la dosificacion. La minociclina es una tetraciclina semisintética, una
droga que se usa mucho para' el tratamiento del acné. La ingestidn de minociclina

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN




Pigmentacion por tetraciciina

La ingesta de exceso de fluor (mas de una parte por millén en el ggua de

consumo) durante la formacién del esmalte y su calcificacion (hasta los ocho afos)

produce una hipomineraiizacion o porosidad del esmalte

Con la fluorosis grave creciente la porosidad se extiende el limite amelodentinario
y la superficie de! esmalte se puede romper despueés de la erupcion, dando por
resuitado fosas en el esmalte. La alta concentracion de fluor parece afectar la
actividad de los amelobiastos (alteraciones metabolicas de los ameloblastos)
durante la dltima secrecidn o madurez temprana del esmalte. dando por resultado
una formacidn defectuosa de la matriz del esmalte y calcificacion. No obstante, el
efecto de los ameloblastos es de gran importancia estética y clinica cuando se
produce durante ia formacién de los dientes anteriores (por ejemplo desde el

nacimiento hasta los 5 afos). La naturaleza y la gravedad de la fiuororsis varia
la duracidn de la exposicion, la

ampliamente. dependiendo de la dosificacion,
individual en la

etapa de actividad de los ameloblastos y la variacidon
susceptibilidad. El estado nutricional y las variaciones en la psicologia y el
metabolismo pueden también afectar la forma en la cual el fluoruro se distribuye
por el cuerpo. Estas variables agregan dificultades para determinar el umbral de ia

fluorosis dental.
Dependiendo de |a gravedad. la apariencia clinica de |a flucrosis puede ir desde

una acentuacion ligera periquematia a manchas opacas o rayas, fosas marrones,
o pérdida casi total de las partes externas del esmalte (Fig. 10). El diagnostico
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diferencial de la fluorosis se basa en los siguientes criterios: (1) la distribucion
simétrica bilateral de opacidades del esmalte, y (2) prevalencia endémica de las
condiciones en areas con Optimo nivel de fluor en el agua potable. Si las personas
presentan esa condicidon en area no endémicas. se deben investigar otras fuentes

de ingestion de fluor (suplementos de fluor. dietas con fluor, terapia de

topicaciones con fluor). La fluorosis dental en la denticion primaria generaimente
es menos severa que la denticion permanente Esto puede atribuirse a la duracion
mas corta de la formacidon del esmalte y de la maduracion de los dientes primarios

o el esmalte mas delgado

Pigmentaciones
por
Fiuoross

Si las manchas estan acompanadas de fosas y otros defectos de la superficie, se
recomienda un enfoque combinado de blangueamiento que precede a ia

restauraciones esteticas

Cada pieza podra estar afectada por una coloracidon anormal y/o defectos de
superficie (el blanqueamiento es efectivo en {a mayoria de 10s problemas de
tincidn. mientras que sera un tratamiento coadyuvante Util cuando la tincion esta
acompanada de punteado y aigun otro defecto de la superficie. No esta indicado

en pérdidas graves del esmalte por fluorisis).

Otras causas de decoloracidon generalizada del diente y de |os defectos dentales la

constituyen la amelogénesis imperfecta y dentinogénesis imperfecta. La
amelogénesis imperfecta es un desorden hereditario de la formacion de!l esmailte

en ambas denticiones y esta asociada con enfermedades sistémicas. Los tres
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tipos de amelogénesis imperfecta son reconocidos como: hipoplastica (densidad
del esmalte reducida), hipocalcificada (calcificacion deficiente), y hipomaduracion

(maduracion de los cristalitos afectados).

Amelogénesis
imperfecta,y
pigmentacion
endogena

La decoloracién del diente asociada con los rangos de amelogenesis va desde el
blanco opaco al! amarillo, con una tendencia a oscurecerse en la edad o una

mancha negra en los dientes recientemente erupcionados .

La dentinogénesis imperfecta, © dentina hereditaria opalescente, es una
caracteristica de enfermedad dental hereditaria caracterizada por la
dentinogénesis anormal que afecta los diente primarios y secundarios. Se
reconocen tres tipos de dentinogénesis imperfecta con una variacion considerable
en la expresion, variando de todos los dientes afectados a solo unos pocoes que

presentan una decoloracidon media.

Debe tenerse en cuenta que algunas decoloraciones intrinsecas, causadas por
factores ambientales o genéticos, se asocian con hipoplasia y opacidades. La
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hipoplasia del esmalte es una formacidén incompleta o defectuosa de la matriz dei
esmalte caracterizada por la ruptura de la superficie del esmalte y manifestada
clinicamente como fosas, surcos o ausencia pa}cial o total de esmalte. La
opacidad del esmalte es un defecto cualitativo de la mineralizacion del esmailte
(hipocaicificacion) se manifiesta como cambios en la translucidez (blanco, opaco ©
area decolorada) que puede demarcarse o ser difusa, pero no hay un claro limite

con el esmalte adyacente normal.

Los disturbios metabdlicos o sistémicos, si son muy serios o demasiados largos,
pueden causar una hipoplasia generalizada del esmalte y decoloracidn en los
dientes. Una cantidad de factores pueden afectar adversamente los ameloblastos

y producir una hipocalcificacion o una hipoplasia:

1. Deficiencia nutricional (vitaminas A, C, y D)

exantematosa o las enfermedades .de la nifez

2. Enfermedad viral
(sarampic’:r!, varicela, fiebre por escarlatina)

3. Trauma al desarrollarse los dientes

Trauma del nacimiento, nacimiento prematuro, bajo peso al na'cer,y toxemia

del embarazo. embarazo multiple.

5. Enfermedades metabdlicas
hipotiroidismo, hipoparatiroidismo, enfermedad del corazén, mala absorcién

intestinal, mal funcicnamiento del higado, deficiencia renal crénica).
recién nacido (incompatibilidad ABO,

(diabetes maternal, hipocalcemia,

6. Enfermedades hemoliticas del
incompatibilidad Rhesus, ictericia grave del neonato)

Infeccion local
8. Ingestion de productos quimicos (fluoruro, tetraciclina, drogas

antineopldsticas)
Causas genéticas que involucran a los dientes solamente (amelogénesis

imperfecta u otras manifestaciones bucales de enfermedades sistémicas
hereditarias y sindromes como por ejemplo: sindrome tricodento éseo,
sindrome ¢seo oculodento, incontinencia de los pigmentos, sindrome de
Ehlers-Danlos, sindrome de Morquio, displasia cleidoncraneal y otros.
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E| raquitismo, caracteristico de la deficiencia de ia vitamina D en nifios, ha estado
implicado en la hipoplasia de! esmalte.

Las enfermedades de Kidney en los nifios tales como sindrome nefrotico y
deficiencia renal crénica,o atresia biliar, se asocian con la hipoplasia severa del

smalte y pigmentacion verde de los dientes. Estos cambios en el esmalte estan
relacionados con los defectos en el metabolismo de la vitamina D y el calcio. Se
ha documentado bien las infecciones congénitas, tales como sifilis y rubeola
ocasionando hipoplasia del esmalte de Jos dientes primarios y permanentes. Los
dientes hipocalcificados o hipoplasticos permanentes como resultado de traumas o
la infeccion del predecesor primario algunas veces se conocen como dientes de

“Turner".

El esmalte afectado en los dientes Turner pueden tener areas de decoloracion
coronal que varia desde el amarillo amarronado opaco, con defectos que van de
fosa e irregularidades a apiasia del esmalte. De acuerdo a Adnreasen y Ravn, un
10% de la hipoplasia de! esmalte que afecta a los dientes anteriores permanentes

es atribuible al trauma de los dientes primarios.

También las pigmentaciones podran ser adquiridas post-eruptivas. La aplicacion
de fuerzas ortodonticas excesivas y deficientes cortarian los vasos sanguineos al
entrar al conducto, dando por resultado la pérdida de la vitalidad del diente y la

decoloracion intrinseca.

Un claro ejemplo lo constituyen los traumatismos en los que se producen una
hemorragia pulpar produciéndose la consecuente hemodlisis con liberacién de
hemoglobina con cuyo hierro combinade con sulfato de hidrégeno se forma un
compuesto negro que es el sulfato de hierro. Otra posibilidad es la degeneracion
pulpar (necrosis pulpar) sin hemorragia, que tiene como resultado la aparicion de
tenido necrotico que contiene diversos productos de degradacion de las proteinas.

Estos producen una coloracion marrén grisacea en la corona.
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Existen , causas iatrogénicas como el uso inadecuado da materiates de obturacion
de conductos, aperturas defectuosas, o matenales inadecuados para restaurar
cavidades de acceso endodontico; asi como también la pigmentacion producida
por medicaciones y materiales empleados en odontologia restauradora

- o bR e

Alteracion de color de origen pulpar en pieza 2 1 Tratado endodonticamente

Manifestaciones generales de ta O1

La caracteristica fundamental de ta Ol es la presencia de fracturas multiples
ante un minimo trauma Dentro de ios cuatro tipos sefalados esto varia al
igual que otras manifestaciones, asi tenemos que en la Ol-l son frecuentes
hasta la pubertad. dejando una deformacién minima pero reaparecen en la
mujer despues de la menopausia y en los hombres después de los 60 afos.
Ademas en este tipo cerca de la 2a. década empieza a perderse la audicion
para llegar a ser completa alrededor de la 4a. a $a. década, en cerca del
50% de |las familias afectadas.

Estos pacientes ademas presentan las caracteristicas de la DI. En la Ol-ll
hay una deformacion severa y es letal en el periodo perinatal. La Ol-lll
presenta una deformaciéon oOsea progresiva. con considerable
heterogeneidad y variabilidad intrafamilial en cuanto a numero de fracturas
y grado de morbilidad. Las fracturas en general sanan rapidamente sin
dejar deformacidn. La OIl-IV presentan esclerédticas azules sdlo al nacer.
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leve deformacion ésea, estatura corta y generalmente también presentan
DI. Practicamente todos los sujetos con Ol se consideran heterocigotos
para mutaciones en COL1A1 &6 COL1A2 (cro‘mosoma 17), genes que
codifican las cadenas del colageno tipo I.

Objetivo General

Identificacidn de las manifestaciones bucales por osteogénesis imperfecta para el
reporte de el caso clinico de 3 pacientes. llevado a cabo en la Clinica Zaragoza.

Objetivo especifico

~ Realizar el examen bucal, estudio kadiogra’fico e historia'clihica asn’ como la
toma de fotografias alas paclentes y los modelos de estudto para llevar a
cabo la rehabilitacion oral.

Metodologia T -
El presente trabajo es un estudio de caso, en el cual se hace el reporte clinico
de la atencidon de tres pacientes atendidas en la clinica multidisciplinaria Zaragoza. -

Material y Métodos

Unidad Dental Pieza de mano de alta y baja velocndad eyector. - Vi

Historia ciinica Equipo basico Rx. Panoramica, Bata blanca Cubre. bocas Retractor
de carrillos Guantes desechables, Camara fotografnca DlSCOS de. 3 .y media,

Computadora.

Material de profilaxis Estuche de profilaxis Cepnllos para’ profllaxns y para
cepiliado. Pasta abrasiva, Ck6, Curetas .

Material para Exodoncia Elevadores rectos, Forceps ,

Material de obturacion, Dycal, Zoe, amalgamas y resinas

TESIS CON
FALLA DE CRIGEN

7]
17




Material de anestesia Aguja larga del # 27, Xylocaina con epinefrina al 2%,
Algodon, Alcohol, gasas.

Material de impresiéon Porta impresiones Alginato, .Yeso piedra, Modelos de

estudios,
Material de Protesis removible Acrilico, dientes prefabricados, cera calibrada
cromo cobalto, ganchos vaciados

Casos Clinicos

Reporte de los casos clinicos.

Caso 1 Paciente G.F.C: (G: 1.). Nombre: G.F.C. edad 23 anos estado civil: soltera.
Ei paciente presenta las siguientes caracteristicas fisicas. craneo dolicocéfalo.
Estatura pequefa con respecto con el peso y talla de una persona de acuerdo a
su edad y talia (imagen 1).

Historia Clinica de paciente G/
En la historia clinica que se le realizo a la paciente G1, cabe sefRalar que se omite

el nombre y datos personales, por que ella acepto cooperar para el trabajo de tesis
pero de manera andnima. sin embargo para las fotografias que ilustran este
trabajo. estas si fueron aceptadas por |a paciente . (imagen 16)

Se observo lo siguiente :
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la paciente tiene 23 afos ae

Comparacion ge la estatura ce la paciente con una n:fa de 8 afros

imagen 1)
ecas
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magen 2 En las extremidades inferiores la de! lado izquierdo presenta un miembro mas corto que
otro

A la exploracion buca!l encontramos periodontitis generalizada imagen 3

Terceros molares semierupcionados.

Podemos observar en la arcada superior de esta paciente a los dientes 11 y.21
que se presentan con Qiroversion. imagen 4

El diente 26 semidestruido imagen s por problema de dentinogenesis imperfecta
Se observa el esmalte de color grisaceo y azulado.
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dientes 11y 21 que presentan giroversion.
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imazen
Diente 26 semidestruido -

Arcada inferior
Resto radicular del diente 46 y Caries de 3er grado de los dientes 36. y 37

imager £

Dientes
36 37

Diente
45

lmagen‘é las flechas senatan los dientes afectados

Se observo movilidad dentaria del 38 y 48.
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Radiograficamente en la imagen 7, Se observo también obliteracion de las pulpas.
Las coronas de los dientes en forma de campana y las raices cortas .
Reabsorcion dsea generalizada , reaccion a nivel de la raiz de, 36, 37, 38., 46, 47,

48.
Movilidad dentaria segun el REPS| 6 peridontograma , y movilidad dentaria del 38.

en furcas y sangrado.

Recursos .-cabe sefalar que se utilizd este tipo de material en las tres
pacientes.

Unidad dental .Pieza de mano de alta y baja velocidad, Eyector

Historia clinica Equipo basico Rx. Panoramica, Bata blanca Cubre bocas Retractor
de carrillos Guantes desechables, Camara fotografica Discos de 3 y media,
Computadora.

Material de profilaxis Estuche de profilaxis Cepillos para profilaxis y para
cepillado,pasta abrasiva, Ck6, elevadores rectos,féreeps ,

Material de obturacién, Dycal, Zoe, amalgamas y resinas,

Material de anestesia Aguja larga del # 27, Xylocaina con epinefrina al 2%,
Algoddn, Alcohol, gasas.

Material de impresion Porta impresiones Alginato, Yeso piedra, Modelos de-
estudios.

Material de Protesis removible Acnllco Dientes prefabricados, cera calibrada
Cromo cobalto Ganchos vacvados
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Paciente Gi

Radrografia Panoramica :magenr

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN 10




NOMBRE: All AF.C. edad: 32 anos sexo f. estado civil. soltera ocupacién:

hogar

A la exploracion fisica, cabeza braquicefalica. ojos sailtones estatura no
concuerda a la edad o talla con otra persona de talla normal ia cual parece una
nina d e8 a 10 anos imagen , imagen 8 extremidades no simeétricas. (superiores).

imagen 8

imagen 8 S€ puede observar en las extremidades inferiores.
la prerna izquiercda con zapato ortopédico pues no son simetricas

La paciente refiere que es madre soltera y tiene un hiyo de edad de 6 afios .con la
misma afeccion. el cual ha sido diagnosticado en el IMAN., y que ya esta usando

silla de ruedas
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Se hace mencion que estos pacientes fueron diagnosticados con DI, a nivel
institucional ISSSTE, para su tratamiento odontologico. pero no fueron tratados

En el perfit del paciente se puede observar prognattsmo A la exploracion bucal.
£n la arcada superior, periodontitis generalizada caries de primer grado 12. 13. 14
y 22. movilidad del 16 y 17, ausencia del 26 y 27 imagen &

imagen superior

imagen inferior 8

42

TESIS
Fj‘l .er’:_ __‘)r‘




imagen & imagen superor se observa e! prognatisme del paciente y en la infenor caries en las piezas
dentarias 12. 13. 14 y 22. movilidad del 16 y 17, ausencia del 26 y 27.

Arcada inferior: imagen 10 periodontitis generalizada. ausencia del 36, 37, 46 y 47.

- imagen 10 se observa caiculo dentario
nivel raices de los dientes anteriores

Radiograficamente - imagen 11 Obliteracion. de las pulpas. las coronas en forma
de campana y raices, cortas reabsorcion osea generalizada. reaccidn periapical
de! 16 y 17. reabsorcion. localizada en la zona del 38, 45, 48
ez g A )

Pacierte All

Imagen 11 Radiografia panoramica
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PACIENTE R.F.C. (R-lll).

NOMBRE: R.F.C. edad: 25 sexo femenino estado. civit
hogar.

soltera. ocupacion

Es paciente minusvalida en silla de ruedas por la afeccion de sus extremidades
inferiores, nos refiere que esta haciendo uso de la silla de ruedas desde los 3 aros

de edad imagen 12

imagen 12 se puede observar al paciente de 25 afos

El paciente presenta las siguientes caracteristicas fisicas, craneo braquicefalo, no
concuerda a la talla de una persona normal de su edad por la afeccidon de Ol.

Ojos saltones. prognatismo marcado mferlor extremldades superiores cortas y las
inferiores atrofiadas.

La paciente se desplaza en silla de ruedas desde que tiene 3 afos de edad y no
camina.

A la exploracion bucal: Se observa el esmalte de color grisaceo.
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En la arcada superior pericdontitis simple generalizada, restos radiculares del 21
y 27, ausencia de! 15y 16 25 y 26. imagen 13

Imagen 13
Esmalte
grisaceo

En la arcada inferior periodontitis generalizada. ausencia del 36, restos

radicularSes del 46 y 47, destruccion de |a cara distal del 48 imagen 14

Imagen 14 penodontitis generalizada
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Radiograficamente.- obliteracién de las pulpas. las coronas en forma de campana
y las raices cortas. Imagen 15
Reabsorcion dsea generalizada. reaccion periapical del 46 y 47, 27

Paciente RIl

Imagen 15 Radiografia panoramica

TE‘SIS CON
FALLA DZE QRIGEN ae




Tratamiento realizado

Paciente GI|
Para el diagndstico como se maneja en la historia clinica de la- enfermedad

periodontal se les realizo tratamiento segun el indice epidemioldgico  de
necesidades de tratamiento periodontal. imagen 16

L:M L - - A imagen 186 profilaxis reatizada.

Se vio la necesidad de realizar las extracciones a esta paciente, a los dientes, 18y
28, 36, 37, 38, 46, 47, 48, como recurso de rehabilitaciobn bucal. Ya que de
acuerdo a sus posibilidades econdmicas, estéeticas y funcionales con la
eiaboracion de protesis parcial removible. Imagen 17.

Se le realizé operatoria dental en el 11, 21 se coloco resina, en el 26 se obturo con
un jacket de acrilico. imagen 18 en Ja imagen 19 se puede observar los modelos de
estudio y ia mordida abierta.

Imagen 20 se muestra a la paciente con el tratamiento odontoldgico terminado.

Imagen 17
Espacio edéntulo
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imagen 18
Jacket diente 26

Imagen 19 modelo superior de la paciente G|
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Imagen 19

Modelos de estudio Superior e inferior
de |la paciente ,

Se puede observar la mordida abierta

Figura 19 modelos en oclusién
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imagen 20 Paciente Gl con su tratamiento odontoldgico terminado
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Tratamiento realizado

Paciente All
Para el diagnostico como se maneja en la historia clinica de la enfermedad

periodontal se les realizo tratamiento segun el indice epidemioldgico de
necesidades de tratamiento periodontal. imagen 21

Al reatizar la profilaxis se avulsionaron los dientes, los cuales estaban sujetados al
alveolo por el sarro . Se vio la necesidad de realizar las extracciones a esta
paciente, de los dientes, 17,18 31, 41, 45, por no tener soporte Oseo adecuado,
como recurso de rehabilitacion bucal.

dientes extraidos, notese el tamano de la raiz
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De acuerdo a las posibilidades econdmicas de la paciente, estéticas y funcionales
se rehabilito protesis parcial removible superior e inferior. Imagen 23

Imagen 23 en el modelo de

estudio se puede observar la mordida abiena del paciente.

imagen 23 modelos de estudio de la paciente vista lateral desdentado izquierdo
superior e inferior
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Imagen 24
Modelos articulados,
prueba en cera

Se le realizé operatoria dental en el 12,13,14, 22 se colocd resina. Y amalgama
en el diente 14,

Imagen 25
Protesis en boca de
paciente terminada.
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Imagen 25
Paciente A Il terminada .y Radiografia Panoramica

posoperatoria.
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Tratamiento realizado

Paciente RIl

Para e! diagnoéstico como se maneja en la hlstorla clinica de la enfermedad
periodontal se les realizo tratamiento segun el indice epidemioldgico de
necesidades de tratamiento periodontal. imagen 26

Imagen 26

Se en vio |la necesidad de realizar las siguientes extracciones a esta paciente por
los restos radiculares presentes, y debido al gran avance de enfermedad
periodontal, y a la existencia de bolsas infra 6seas en los dientes, tanto superiores
como inferiores 11.12,17, 21, 22, 27, 28,. 31,32,37, 38, 41, 42, 27 restos
radiculares, imagen 27 46, 47 48, como recurso de rehabilitacion bucal.

ko B

imagen 27 Restos radiculares inferiores
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Paciente

Imagen 29 radiografia posoperatoria
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imagen 30 protesis superior

imagen 31 protesis inferior
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Cabe sefialar que por las posibilidades econdmicas de las pacientes y de
acuerdo a sus, necesidades estéticas y funcionales se rehabilitaron con la
elaboracion de protesis parcial removible, superior e inferior de acritico, con
gancho vaciados.

Se le realizé operatoria denta!l en los dientes 33,34, 44,45, se colocaron resinas

imagen 32 Paciente terminada
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Conclusiones y recomendaciones

Como resultados del presente trabajo podemos mencionar que los pacientes
quedaron satisfechos de los tratamientos odontolégicos realizados.

Como reporte final se puede concluir que este tipo de pacientes que son afectados
con la osteogénesis imperfecta y asociados con la dentinigénesis imperfecta son
pacientes muy dificiles y complejos de manejar, lo cual se puede enumerar por lo

siguiente :
o Baja autoestima de las pacientes, la que se puede atribuir, por sus
caracteristicas fisicas.

o Deteriorado estado bucal, dado que las pacientes Illegaron con

deplorables condiciones bucales.
Y coincidimos con |a literatura revisada donde los autores mencionan que para
este tipo de patologia aun no se puede determinar especificamente la etiologia .
Por lo cual se deben considerar los factores hereditarios y cualquier antecedente
que pueda proporcionar informacion al respecto.
Es necesario también sefalar que estos pacientes no son cooperadores
faciimente, sinoc que es necesario hacer labor de convencimiento para poder

realizar su rehabilitacion bucal.

Recomendaciones
Cuando se presentan este tipo de pacientes con osteogénesis imperfecta es
recomendable que se realice el trabajo en conjunto con un psicdlogo, para poder
resolver el tipo de problemas de personalidad y emocional que tienen.
Seria recomendable darles un tipo de terapia y atencién médica como alternativa
o estrategia de solucion parcial a la problematica que presentan. Para brindar una

rehabilitacion integral y no sélo odontologica.
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