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INTRODUCCIÓN 

 

La Dentinogénesis Imperfecta es un desorden genético  de tipo autosómico 

dominante desde hace varios años ya reportado en la literatura y en artículos 

pero lo que se pretende con este trabajo es conocer un poco más sobre la 

etiología del tipo II y III, los tipos de mutaciones que se presentan y como 

afectan el desarrollo de los tejidos dentarios, ya que lo que más se ha descrito 

son las características clínicas y la variación de fenotipos que delatan la 

presencia de esta alteración. 

Debido a que la Dentinogénesis Imperfecta II y III no están ligados a un 

síndrome en particular, algunas veces puede pasar inadvertido para los 

pacientes y no solicitar atención si no presentan complicaciones o cuando ya 

se han desgastado la mayoría de los dientes. 

Es imprescindible que el Cirujano Dentista se mantenga actualizado en este 

tema, ya que estos pacientes acudirán en primera instancia a solicitar atención 

odontológica antes que con un genetista, por esta razón es importante saber 

diagnosticar esta afección, para así poder encaminar al paciente a un 

tratamiento adecuado y de alguna manera  brindarle una mejor calidad de vida. 
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1. DEFINICIÓN 

La Dentinogénesis Imperfecta (DI) es una alteración de origen autosómica 

dominante que afecta la mineralización y estructura  de la dentina; afecta tanto 

a la dentición temporal como a la permanente y genera decoloración y 

desgaste de los dientes.  No tiene predilección por algún sexo y se sabe que 

generalmente se presenta en personas de raza blanca.1,2,3,4 

Se le ha denominado también como dentina opalescente hereditaria y 

odontogénesis imperfecta; sin embargo, ahora se sabe que solo se 

encuentra alterada la porción del mesodermo que corresponde a la dentina.5 

Las características macroscópicas son dientes con un color que puede ser de 

amarillo, azul o gris; de aspecto opalescente traslúcido (Fig. 1), el esmalte en 

los dientes afectados con esta condición se presenta frágil con tendencia a la 

fractura, especialmente en los bordes incisales provocando que la dentina se 

desgaste rápidamente dejando una superficie plana.5,6 

 

 

Fig.1  Aspecto clínico de dentinogénesis imperfecta tipo II.A 
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1.1 Clasificación  

Shields7, Bixler y  El-Kafraway in 1973 clasificaron la dentinogénesis 

imperfecta en tres tipos8: 

 Tipo I: se presenta en  la mayoría de los pacientes que padecen 

osteogénesis imperfecta (OI) (Fig. 2), aunque esta condición puede 

presentarse sin la primera; es autosómica dominante pero si la OI es 

recesiva la dentinogénesis imperfecta puede ser recesiva también. Los 

dientes son traslúcidos y muestran atrición significativa, algunos dientes 

muestran obliteración de la pulpa mientras que en otros la dentina 

parece normal.6,7 

 
Fig. 2. Manifestaciones orales y oculares de Osteogénesis Imperfecta en un paciente infantil. B  

 



     
 

 
8 

  

 Tipo II: no está asociada a osteogénesis imperfecta, se caracteriza por 

coronas bulbosas y una marcada constricción cervical. Se ha reportado 

pérdida auditiva neurosensorial como una característica muy poco 

común de esta condición.9 (Fig. 3) 

 
Fig. 3 Dentinogénesis Imperfecta tipo II.15 

 

 

 Tipo III: También llamada de Brandywine  (descubierta  de manera 

aislada en Maryland) y se asemeja a la producida por la ingesta de 

alcohol y la aplasia del esmalte. Incluye exposición múltiple de la pulpa, 

radiotransparencia periapical y un aspecto radiológico variable.1,9 (Fig.4) 

 

 
Fig. 4. DI tipo III.20 
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2. ANTECEDENTES HISTÓRICOS 

Esta alteración fué reportada por primera vez en 1882 por WC Barret y se 

conocía como dentina opalescente hereditaria, en 1893 Talbot publicó un 

informe donde se describía como un defecto del esmalte; pero fue hasta 1908 

cuando por primera vez se reconoció  por Fargin-Foyelle y Malassez que el 

defecto se debe a una dentina anormal.10,11 

Aunque Arcos Hernández et al, en su artículo refieren que esta condición fué 

reportada por primera vez en 1887 por Guildford como Odontogénesis 

Imperfecta  en su publicación se describe un chico de 16 años físicamente 

normal pero con los dientes de color café oscuro y un desgaste severo al nivel 

de la encía pero no fue sino hasta 1939 que Roberts y Schour la denominaron 

dentinogénesis imperfecta.12 

Cuando se presentó la alteración tipo III fue reportada por autores como 

Schimmelpfennig and McDonald (1953) como una aplasia de esmalte y 

dentina. Se han reportado otros casos como en 1972 por Witkop, Kamen, et al 

en 1980, Nayar et al, en 1981. 

En 1983 Levin et al, presentaron evidencias de esta alteración en la 

mineralización de la dentina que no correspondía a los tipos I y II.9 

Esta última se encontró presente únicamente en un grupo poblacional, en 

Brandywine Maryland, por lo que también se le conoce con este nombre. Esta 

es una comunidad rural estadounidense ubicada al este de Washington D.C; 

es una población endogámica con ascendencia caucásica, africana y quizá de 

aborigen americana mixta que ha sido muy estudiada por su prevalencia en 

albinismo, osteogénesis imperfecta y dentinogénesis imperfecta13 
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3. ODONTOGÉNESIS 

Los dientes derivan de dos capas germinativas primarias, ectodermo y 

mesodermo y una parte de la cresta neural, el esmalte deriva del ectodermo 

bucal, el ectomesénquima provee material para la dentina y la pulpa, el 

mesodermo da origen al cemento y anexos periodontales. En la octava 

semana de vida intrauterina ya se encuentran localizados los brotes de tejido 

que darán lugar a los dientes. El desarrollo de los dientes se describe en 

estadios: brote, casquete y campana (inicial y avanzado). (Fig. 5) (Fig. 6) 

 

 

 

Fig. 5 Estadios de la Odontogénesis.C 
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1. Diferenciación 

de la lámina 

dentaria 

(6a Semana I.U)  

2. Brote Células cúbicas 

periféricas 

Células poligonales 

internas 

 

3. Casquete 3.1Órgano del esmalte 

(tres capas) 

a) Epitelio externo. Células 

aplanadas. 

b) Retículo estrellado. Células 

aplanadas. Grandes espacios 

intercelulares 

c)Epitelio interno Células cúbicas 

3.2 Papila dentaria     Mesénquima condensado 

Capilares 

3.3 Saco dentario Condensación de mesénquima 

periférico 

4. Campana  4.1Órgano del esmalte a) Epitelio externo 

b) Retículo estrellado 

c) Epitelio intermedio 

d)Epitelio interno preameloblastos 

4.2 Papila dentaria Sin diferenciación de 

odontoblastos 

4.3Saco dentario Cápsula vascular fibrilar 

Fig. 6. Estadios de Odontogénesis.14 
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El epitelio interno del órgano del esmalte contribuye con la formación de 

ameloblastos cuya interacción con las células periféricas de la papila produce 

diferenciación de odontoblastos. Los ameloblastos y odontoblastos forman 

una membrana de dos capas, delimitada por el saco dentario (Fig.7); la 

expansión de esta membrana por mitosis está controlada genéticamente y 

varía en los gérmenes dentales, determinando así la forma de los dientes. La 

secreción de predentina es necesaria para la actividad secretora de los 

ameloblastos. Así ambas células, los ameloblastos en movimiento centrífugo 

y los odontoblastos en movimiento centrípeto van formando la corona 

dentaria.14 

 

 
Fig. 7 Formación dentaria.D 
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Los odontoblastos permanecen en la periferia del tejido pulpar por lo que la 

dentina puede seguir formándose de por vida en el diente; mientras que los 

ameloblastos se transforman en células transportadoras y absorbentes, 

movilizando iones para la mineralización de la superficie dental.  

Una vez formada la corona, los epitelios interno y externo del órgano del 

esmalte siguen fusionándose y creciendo hasta formar la vaina de Hertwig, la 

cual contiene en el interior a la células pulpares y en el exterior se relaciona 

con células del folículo dentario que formarán los tejidos de soporte 

periodontal; en la medida que crece la vaina de Hertwig va cerrándose para 

formar el número de raíces determinadas.14 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



     
 

 
14 

  

 

4. ANATOMÍA Y FISIOLOGÍA 

 

4.1 ODONTOBLASTO 
 

El odontoblasto es la célula encargada de secretar la matriz dentinaria, se 

compone del cuerpo celular que se ubica en la zona odontoblástica y la 

prolongación citoplasmática o proceso odontoblástico (Fig. 8).  

Esta célula se alarga mientras se forma la dentina, quedando el cuerpo celular 

en la cavidad pulpar y el proceso odontoblástico en el conductillo dentinario. 

El cuerpo tiene un núcleo grande y puede tener uno o más nucléolos, sobre el 

núcleo situado basalmente se encuentra un aparato de Golgi bien 

desarrollado, abundante REG (retículo endoplasmático granular), al igual que 

mitocondrias y lisosomas.  

El odontoblasto segrega colágeno de tipo I y proteoglucanos hacia la 

predentina y también se encarga de sintetizarlos; estos proteoglucanos 

permanecen en esta zona hasta que maduran y posteriormente son 

degradados por enzimas lisosómicas segregadas por el mismo odontoblasto 

para que puedan depositarse los cristales minerales, la fosfatasa alcalina de 

la misma manera es segregada por el odontoblasto hacia la matriz extracelular 

y ésta se relaciona con la mineralización de la dentina.  
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Algunos autores afirman que el odontoblasto es una célula terminal que no es 

capaz de dividirse, por lo tanto los odontoblastos que reemplazan a los que 

mueren son fibroblastos desdiferenciados (células que regresan a su estado 

embrionario, perdiendo sus caracteres diferenciales)15 a células 

ectomesenquimáticas, que se transforman en odontoblastos.  

El proceso odontoblástico emite ramificaciones laterales mediante las cuales 

se establece un sistema de transporte de sustancias.16  

 

 

Fig. 8 Esquema que muestra: A) Dentina B) Predentina C) Odontoblasto.16 
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4.2 DENTINA 

La dentina es el eje estructural de cada diente, consiste en un tejido conectivo 

de origen mesenquimático  mineralizado (proveniente de la cresta neural), se 

encuentra cubierto de un tejido duro de origen ectodérmico llamado esmalte; 

mientras que la dentina radicular está cubierta de otro tejido conectivo 

calcificado llamado cemento (ectomesenquimático) (Fig. 9). La estructura de 

la dentina forma un espacio llamado cámara pulpar, que contiene un tejido 

conectivo laxo llamado pulpa dentaria, formando el complejo dentino-

pulpar.17,18 

 

Fig.9 Localización de la Dentina.E 

 

En el aspecto histológico, la dentina está constituida por dos unidades 

estructurales básicas: túbulos dentinarios  y matriz intertubular. Los túbulos 

dentinarios son estructuras cilíndricas, se localizan a lo largo de la dentina, 

están recubiertos por dentina altamente mineralizada que les proporciona 

rigidez.  
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Dentro de los túbulos dentinarios, se encuentran las prolongaciones 

citoplasmáticas del odontoblasto o también llamadas fibrillas de Tomes (Fig. 

10). En la dentina profunda, cerca de la pulpa,  el número de túbulos 

dentinarios se aproxima a 25.300- 32.300 por mm², en la dentina superficial se 

observan cerca de 13.700- 16.500 mm², en la dentina radicular, el número de 

túbulos es de 24.000 mm² cerca de la pulpa y de 12.000 mm² lejos de la pulpa.  

Al mismo tiempo, los túbulos dentinarios se encuentran rodeados por matriz 

intertubular, que separa cada uno de los túbulos. Se  conforma por fibras 

colágenas en forma de malla, sobre la que se depositan los cristales de 

hidroxiapatita con menor grado de mineralización.17 

 

 

Fig. 10  Representación esquemática de la dentina: A) odontoblasto B) túbulo dentinario C) prolongación 
odontoblástica D) matriz intertubular.F 

 

 

 

 

D 
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Las unidades estructurales secundarias se originan a partir de las unidades 

estructurales básicas, es decir, por variaciones de la mineralización o por 

interrelación entre elementos como el esmalte y cemento periférico con las 

unidades estructurales básicas. Las líneas incrementales de crecimiento se 

observan mediante microscopía de fluorescencia y son de dos tipos: las líneas 

de Von Ebner,  las cuales representan las fases alternativas de actividad y 

reposo de la dentinogénesis. Mientras las líneas de Owen se interpretan como 

alteraciones en el proceso de calcificación de la dentina, son homólogas a las 

estrías de Retzius del esmalte. 

 

Los espacios de Czermack: Son zonas de matriz orgánica hipomineralizada o 

no mineralizada que corresponde a dentina intertubular; al no formarse dentina 

peritubular el recorrido de los túbulos dentinarios se dilata. 

 

Zona granulosa de Tomes: Se encuentra en la periferia de la dentina radicular, 

se aprecia como una banda de aproximadamente 50 µm cerca de la unión 

cementodentinaria, que es una zona de cavidades  y espacios irregulares 

llenos de aire y posee una cantidad más elevada de calcio y fósforo que en la 

predentina y la dentina globular.18 (Fig. 11) 
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Fig. 11 Unidades estructurales secundarias de la dentina.18 

 

Las bandas dentinarias de Schreger, muestran el cambio de rumbo un poco 

brusco de los túbulos dentinarios en la curvatura primaria, cuanto más 

marcadas estén las curvaturas de la “S” que se forma en la porción coronal, 

más nítida serán las bandas.18 
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4.2.1 COMPOSICIÓN QUÍMICA DE LA DENTINA 
 

La dentina presenta una fase orgánica que corresponde a cerca del 18-20%, 

de este porcentaje el 90% es colágeno tipo I y el 10%  proteínas no colágenas. 

La fase inorgánica representa el 70% del tejido y está compuesta por 

hidroxiapatita. El 10-12 % faltante es agua. El colágeno tipo I  de la fase 

orgánica es una proteína fibrosa e insoluble compuesta de moléculas de 

tropocolágeno, a su vez formadas por tres cadenas polipeptídicas enrolladas 

unidas por puentes de hidrógeno que las compactan y le confieren resistencia 

al tejido.18,19 Esto a su vez forma el entramado que servirá para la aposición 

de calcio, fosfato y formación de cristales de hidroxiapatita.17 En la fig. 12 se 

observa detalladamente los elementos que forman la matriz extracelular de la 

dentina. 

Respecto a la sustancia inorgánica compuesta principalmente por cristales de 

hidroxiapatita, la longitud promedio es de 60 nm (más pequeño que los del 

esmalte) y su fórmula es Ca10 (PO4)6 (OH)2.  La hidroxiapatita pertenece a la 

familia de los ortofosfatos de calcio, sustituidos iónicamente formando cristales 

y en cantidades menores carbonatos y sulfatos de calcio, flúor, hierro, cobre, 

cinc.16 
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Colágeno 

(90% de la matriz extracelular) 

Tipos I y I trímero (98%) 

Tipo III (1-26%) 

Tipo V 

Tipo IV y VI 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Proteínas no colágenas 

(10% de la matriz extracelular) 

 Proteínas fosforiladas de la matriz (SIBLING) 

Sialofosfoproteína dentinaria (DSPP) 

Sialoproteína dentinaria (DSP) 

Fosforina dentinaria (DPP) 

Proteína de la matriz dentinaria 1 (DMP1) 

Osteopontina (OPN) 

Sialoproteína ósea (BSP) 

Fosfoglucoproteína extracelular de la matriz (MEPE) 

 Proteínas de la matriz no fosforiladas 

Proteína GLA de la matriz 

Osteocalcina 

Osteonectina 

 Proteoglucanos (PG) 

 PG con condroitín sulfato (CS) y dermatán sulfato (DS) 

 Decorina  

 Biglicano 

 PG con keratán sulfato 

 Lumicán 

 Fibromodulina 

 Osteoadherina 

 Amelogenina 

 Factores de crecimiento e inhibición 

TGF-β 

ILGF- 1 y 2 

FGF-2 

VEGF 

PDGF 

EGF 

Inhibidor tisular de metaloproteinasa (TIMP-1 a 3) 

 Metaloproteinasas de la matriz 

Colagenasa (MMP-1) 

Gelatinasas (MMP-1 y 9) 

Estromelisina (MMP-20) 

Metaloproteinasas de membrana tipo 1 (MT1-MMP) 

 Fosfatasa alcalina 

 Proteínas derivadas del suero 

Albúmina 

Lipoproteínas 

LSH2- glucoproteína 

Fosfolípidos Fosfolípidos de membrana 66% 

Fosfolípidos asociados al mineral extracelular 33% 

Fig. 12  Componentes de la matriz extracelular de la dentina. 18 
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4.2.2 PROPIEDADES FÍSICAS  

 Color 

La dentina presenta un color blanco amarillento, que varía de un individuo a 

otro debido a la traslucidez del esmalte y por su alto grado de mineralización 

el color de un diente lo aporta mayormente la dentina. El color también 

depende de factores como: 

o El grado de mineralización: puesto que en los dientes deciduos o 

primarios debido a su falta de mineralización presentan un color 

blanco azulado. 

o Vitalidad pulpar: los dientes desvitalizados o con tratamiento de 

conductos presentan un color grisáceo. 

o Edad: la dentina progresivamente se vuelve más amarillenta con la 

edad, es menos traslúcida y permeable, debido a la esclerosis 

fisiológica de los túbulos dentinarios. 

o Pigmentos: pueden ser de tipo endógeno como la degradación de la 

hemoglobina en casos de hemorragias pulpares por traumatismos, 

post- tratamientos o por acciones medicamentosas y exógenos que 

pueden provenir de obturaciones metálicas. 

 

 

 Traslucidez 

Es menos traslúcida que el esmalte, pero en zonas como las regiones apicales 

donde hay menor espesor de dentina puede verse por transparencia el 

conducto radicular, esta translucidez disminuye con la edad. 
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 Dureza 

Se determina por el grado de mineralización, siendo menor que la del esmalte 

dental pero mayor que la del hueso y cemento radicular, mediante varios 

estudios se llegó a la conclusión de valores promedio de entre 0,57 y 1,13 Gpa 

(Gigapascales). 

 Radioopacidad 

Dependiendo del contenido mineral, radiográficamente se aprecia a la dentina 

ligeramente más oscura que el esmalte. 

 Elasticidad 

Ayuda a amortiguar los impactos masticatorios, los valores de acuerdo al 

módulo elástico de Young para la dentina permanente van de 18-25 GPa. 

 Permeabilidad 

Debida a los túbulos dentinarios, los cuales permiten el paso de solutos, 

sustancias, medicamentos, microorganismos, etc.18 

 

4.2.3 CLASIFICACIÓN HISTOTOPOGRÁFICA  DE LA DENTINA 

 

 Dentina del manto o palial: Es la primera que se forma y está ubicada 

periféricamente. Es una capa delgada aproximadamente de un espesor 

de 20 µm, se encuentra por debajo del esmalte y cemento.  La matriz 

orgánica se forma por fibras de colágeno (Von Korff) gruesas 

dispuestas de forma ordenada y regular, en la corona se encuentran 

paralelas a los túbulos dentinarios y perpendiculares en la unión 

amelodentinaria, es rica en GAG (glucosaminoglucanos) sulfatados y 

carece de DPP (fosfoproteína dentinaria). 
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 Dentina circumpulpar se forma después de la dentina del manto (Fig. 

13), forma el mayor volumen de la dentina en un diente y se extiende 

desde la dentina del manto hasta la predentina, en esta zona las fibras 

de colágeno son más delgadas y se disponen irregularmente 

comparadas con las de la dentina del manto. La calcificación es de 

tipo globular y no lineal respecto a la anterior. 

 
Fig. 13 Dentina del manto y circumpulpar.G 

 

 Predentina es una capa de dentina sin mineralizar de un grosor 

aproximado de 20-30 µm situada entre la dentina circumpulpar y los 

odontoblastos, se constituye de una matriz orgánica rica en 

componentes azufrados.18 (Fig.14) 
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Fig.14 Predentina.G 

 

 

4.2.4 TIPOS DE DENTINA  

 

 Dentina Primaria: Es la que se forma en los primeros estadios del 

desarrollo embriológico hasta que el diente entra en oclusión. Es en 

ésta donde se distingue la dentina del manto y la circumpulpar. 

 

 Dentina Secundaria: Se distingue de la primaria pues esta se ha 

depositado en el diente después de su erupción, aunque no 

necesariamente es así, puesto que se ha observado su presencia en 

dientes incluidos, los autores también la llaman adventicia. Se forma 

como consecuencia de estímulos fisiológicos, leves y repetidos 

(masticación, cambios térmicos, estímulos químicos)  recibidos por el 

diente.16,19 
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 Dentina Terciaria: También conocida como dentina reparativa, 

reaccional, irregular o patológica, se forma internamente deformando la 

cámara pulpar y solo en los sitios donde existe un estímulo localizado y 

generalmente nocivo, de manera que al formarse se trata de aislar la 

pulpa de la zona infectada. Es elaborada por una nueva generación de 

odontoblastos que algunos autores denominan células 

odontoblastoides que se generan a partir de células pulpares de reserva 

y sustituyen a los odontoblastos dañados.18 

 

 

5. EPIDEMIOLOGÍA  

Se estima que la prevalencia de Dentinogénesis Imperfecta  es de 1 

nacimiento por cada 6000 a 8000.7,12,18 

En México no hay un número exacto de casos reportados que nos permita 

tener un parámetro de la incidencia de Dentinogénesis Imperfecta tipo II y III 

en el país.  
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6. ETIOLOGÍA DE LA DENTINOGÉNESIS IMPERFECTA TIPO II Y 

III 

Actualmente se sabe que esta alteración es de origen genético, el gen que se 

asocia a este trastorno es DSPP. El gen sialoproteína dentinaria (DSPP) se 

encuentra localizado en el cromosoma 4q21.3 (Fig. 15) y codifica las 

principales proteínas no colágenas de la matriz dentinaria. La proteína DSPP 

es separada por proteasas, (metaloproteinasas de matriz  (MMP) de la familia 

de astacinas3)  en tres proteínas mayores: 

 

 DSP sialoproteína dentinaria 

 DPP fosfoproteína dentinaria 

 DGP glucoproteína dentinaria20 

 

 
 

Fig. 15 Localización del gen DSPP en el cromosoma 4.H 

 

DSPP es una de las proteínas no colágenas clave que participan en el 

desarrollo y mineralización de los dientes. Es altamente expresada en 

odontoblastos y transitoriamente en ameloblastos. Sin embargo, la proteína 

DSPP también se ha encontrado en bajos niveles en huesos, riñones, 

pulmones, glándulas salivales y glándulas sudoríparas.21 
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La proteína DSPP pertenece a la familia SIBLING (Proteinas N-glucosiladas 

con ligandos de unión de integrina) al igual que la Osteopontina y la proteína 

de la matriz dentinaria 1 (DMP1) cuya función es fomentar la conexión celular 

a través de adhesiones focales estables o transitorias a macromoléculas 

extracelulares, que están mediadas por receptores de la superficie celular que 

posteriormente se traducen en señales intracelulares.22 

La proteína DSPP fue descrita por primera vez en 1997, aunque los 

fragmentos en los que se separa (DPP y DSP) ya habían sido descubiertos 

mucho antes.23 Mutaciones en el gen DSPP han sido identificadas como 

causantes de condiciones tales como DGI tipo II y III y DD tipo II.  La DGI tipo 

III (DGI-III), se encontró primero en tres genealogías aisladas en  Estados 

Unidos en 1957, es ahora considerado como una forma más severa de DGI-

II.24  

Según  Sook-Kyung Lee, (2014) la Dentinogénesis Imperfecta y la Displasia 

Dentinaria son trastornos que no están separados, son alélicos pero con 

distinto grado de afectación.20 Este argumento también se menciona en la 

publicación de Martín-González et al que  dice que la DI-II, DI-III y Displasia 

Dentinaria tipo II contenidas en la clasificación propuesta por Shields en 1973 

refleja que más que ser trastornos diferentes son expresiones variables de una 

misma patología.25 

La proteína DSPP y sus productos de degradación son expresados por los 

odontoblastos, actualmente se cree que las mutaciones podrían desactivar o 

interferir indirectamente con el metabolismo de otras proteínas en la dentina y 

así causar los diferentes fenotipos de DGI.24 
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La acumulación de DSPP defectuosa en los odontoblastos puede causar daño 

celular, influenciar el procesamiento y/o transporte durante la formación de la 

matriz dentinaria.20  Se cree que las proteínas no colágenas están asociadas 

a sitios específicos de la molécula de colágeno, para promover la nucleación 

y crecimiento de los cristales de hidroxiapatita.26 

La sialofosfoproteína dentinaria (DSPP) en humanos consta de 

aproximadamente 1300 aminoácidos (aa), de 5 exones y 4 intrones que 

abarcan un total de 8343 pares de bases.26,27 Los exones son las regiones del 

gen que codifican proteínas. El ARNm maduro que dirige la síntesis de una 

proteína está compuesto sólo de secuencias correspondientes a exones. 

Mientras que los intrones son regiones que separan a los exones, no codifican 

proteínas y son eliminados en el proceso de splicing (empalme).28 (Fig. 16) 

 

 
Fig. 16 Proceso de splicing: eliminación de intrones.I  
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6.1 FOSFOPROTEÍNA DENTINARIA DPP 
 

La fosfoproteína dentinaria DPP se reportó por primera vez en 1967 por Veis 

y Perry.23 Es la proteína no colágena más abundante en la dentina, es 

codificada en el exón 5, posee un promedio de 200 fosfatos por molécula que 

se alinearon en secuencias repetitivas de ácido aspártico (Asp) y fosfoserinas 

(Pse), es altamente fosforilada27, posee varias regiones con carga negativa y 

se cree que esta proteína promueve la mineralización por uniones de calcio y 

llevarlas a las fibras de colágeno durante la formación de dentina.29,30  

Su función en la mineralización es dependiente, pues a baja concentración de 

esta proteína se estimula y por el contrario, en altas concentraciones se inhibe 

la mineralización.27 Esta función presuntiva es apoyada por múltiples y 

considerables análisis in vitro, demostrando también que la DPP es un 

importante iniciador y modulador para la formación y crecimiento de cristales 

de hidroxiapatita.21 

El trabajo de bioquímica de las proteínas de Takagai y col, muestra que desde 

hace varios años se sabía que el fragmento terminal carboxilo de la DSPP la 

fosfoproteína dentinaria o fosforina (DPP) parece estar disminuida en gran 

medida o incluso ausente  en la dentina de los pacientes con DGI. 31 

  

6.2 SIALOPROTEÍNA DENTINARIA DSP 
 

El dominio N- terminal de la proteína DSPP es la sialoproteína dentinaria DSP, 

fué descubierta hace aproximadamente un cuarto de siglo (en 1981 por Butler 

et. al)23 por el método SDS-PAGE (sodium dodecyl sulfate polyacrylamide gel 

electrophoresis/ electroforesis en gel de poliacrilamida con dodecilsulfato 

sódico); 31 teniendo un aparente peso molecular de 95 kDa.32   
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Esta proteína es rica en ácido siálico, con pocas fosforilaciones en 

comparación con DPP. Los exones 2, 3, 4 y el inicio del exón 5 codifican para 

DSP.3  Es fuertemente glucosilada, por lo que forma dímeros a través de 

puentes disulfuro intermoleculares, sin embargo su función aún es 

desconocida7  aunque se cree que es mediadora en una fase muy temprana 

de la formación mineral.   Es una glicoproteína con poco o ningún fosfato.27 

 

6.3 GLICOPROTEÍNA DENTINARIA DGP 
 

Es codificada por el exón 5,3  contiene cuatro Serinas (Ser453 Ser455 Ser457 y 

Ser462)33 fosforiladas  y una asparagina (Asn397) N-glicosilada; estudios 

demuestran que la fosforilación en esta proteína aumenta su afinidad a la 

hidroxiapatita y según estudios realizados en laboratorio con DGP de cerdos 

los cuales son homólogos en un 80% a la DGP en humanos, se dice que tiene 

una función especial durante la odontogénesis, se cree que participa en el 

proceso de iniciación y control de la biomineralización de la dentina, sin 

embargo esta información aún no es respaldada por estudios genéticos. Su 

peso, obtenido por el método SDS-PAGE es de 19 kDa 7, 33 
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6.4 MUTACIONES EN EL GEN DSPP 
 

Según el artículo de Yamakoshi hasta el año 2005 se habían reportado ocho 

diferentes mutaciones en DSPP causantes de Dentinogénesis Imperfecta tipo 

II y solo una como que tenía como manifestación Dentinogénesis Imperfecta 

tipo III.33  Pero en el artículo de Maciejewska del año 2012 se había reportado 

más de 30 mutaciones en el gen DSPP aunque no todas eran causantes de 

este desorden genético. 27 

Las mutaciones en los exones o intrones del gen DSPP, podrían afectar a un 

solo péptido o ser causa del desplazamiento de la estructura de toda la 

secuencia siguiente. 30 

De acuerdo con la secuencia de DSPP, las mutaciones se han dividido 

arbitrariamente en 3 grupos: 1) las que aparecen en el péptido señal, 2) 

mutaciones en la secuencia de codificación de DSP o 3) mutaciones en la 

secuencia de codificación DPP.27 

A continuación se explican algunos ejemplos de mutaciones en la secuencia 

del péptido señal de DSPP,  que se han descrito en formas de mutación sin 

sentido que resultan en Displasia Dentinaria, pero mayormente en DGI II ó III.27 

Las mutaciones sin sentido son de tipo puntual y consisten en la sustitución de 

un nucléotido que al hacer la lectura del código, resulta en un codón de 

terminación prematuro, por lo que lo que el producto proteico es incompleto o 

no funcional.34  

 La mutación sin sentido que causa DGI-II  se da en el codón 15 del péptido 

señal del gen DSPP, en el cuál hay una sustitución de nucleótidos de citosina 

por timina, lo que origina el cambio del aminoácido Alanina por Valina.  
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Esta mutación, produce el deterioro de la proteína desde el retículo 

endoplásmico rugoso, después de diversas modificaciones post- 

traduccionales se degrada en el citosol o se inmoviliza en la membrana del 

retículo endoplásmico lo que reduce la disponibilidad o función de la proteína 

y al reducir la secreción de DSP o DPP a la matriz extracelular repercute en el 

proceso de mineralización de la dentina.27 

Puesto que la C-terminal de una péptido señal y los tres primeros aminoácidos 

(IPV, Isoleucina, Prolina y Valina)30 de la proteína madura, contienen la señal 

del sitio de escisión, se cree que una mutación contra sentido (solo cambia un 

nucleótido por lo que el aminoácido resultante es diferente)35 produce errores 

en el procesamiento de la péptido señal, aunque a la fecha no ha sido 

demostrado. 

La siguiente imagen presenta algunas mutaciones que se han encontrado en 

los exones 2,3 y 4 del gen DSPP. Estos exones como ya se mencionó 

anteriormente, codifican para la sialproteína dentinaria DSP.27 (Fig. 17) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



     
 

 
34 

  

 

MUTATION 

CLASS 

CDNA AMINO ACID PREDICTED 

PROTEIN 

SEQUENCES EXON/INTR

ON 

DIAGNOSIS 

MISSENCE c.49C>T Pro17Ser p.P17S CCA>TCA Exon 2 DGI-II 

MISSENCE  c.49C>A Pro17Thr p.P17T CCA>ACA Exon 2 DGI-II with 

hearing loss 

MISSENCE  c.52G>T Val18Phe p.V18F GTT>TTT Exon 3 DGI-II with 

hearing loss 

MISSENCE c.52G>T Val18Phe p.V18F GTT>TTT Exon 3 DGI-II 

MISSENCE g.1197G>T Val18Phe p.V18F GTT>TTT Exon 3 DGI-II 

MISSENCE c.52G>T Val18Phe p.V18F GTT>TTT Exon 3 DGI-III 

MISSENCE  c.53T>A 

g.1197G>T 

Val18Asp p.V18D GTC>GAC Exon 3 DGI-II 

MISSENCE c.53T>A 

g.1192T>A 

Val18Asp p.V18D GTC>GAC Exon 3 DGI-II 

NONSENSE c.133C>T Gln45 STOP p.Q45X CAG>TAG Exon 3 DGI-II 

NONSENCE c.3658C>T Gln45 STOP p.Q45X CAG>TAG Exon 3 DGI-II 

MISSENCE c.68A>T Arg68Trp p.R68W AGG>TGG Exon 4 DGI-II 

MISSENCE c.202A>T Arg68Trp p.R68W AGG>TGG Exon 4 DGI-II 

SPLICING 

SITE 

MUTATION 

g.1188C>G 

IVS2-3C>G 

- p.V18_Q45del CAG>GAG Exon 2 DGI-II 

SPLICING 

SITE 

MUTATION 

g.1194C>A - p.V18_Q45del CAG>AAG Exon 2 DGI-II 

SPLICING 

SITE 

MUTATION 

IVS3+3A>

G 

- - CTAT>GTGT Exon 3 DGI-II 

SPLICING 
SITE 
MUTATION 
SKIPPING 
OF EXON 3 

c.135+ 

1 G>A 

- p.V18_Q45del TACAGg/a Exon 3 DGI-II 

SPLICING 
SITE 
MUTATION 
SKIPPING 
OF EXON 3 

c.135+ 
1 G>T 

 
- 

p.V18_Q45del TACAGg/t Exon 3 DGI-II 

 
Fig. 17 Mutaciones registradas en los exones 2,3 y 4 de DSPP. 27 
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Con base en las recientes investigaciones se dice que la diversidad de fenotipos 

puede explicarse por las mutaciones que se manifiestan en el exón 5, el sitio en el 

que se codifica la proteína DPP, la mayoría de estas mutaciones son deleciones o 

inserciones con desplazamiento del marco de lectura (frameshift).27  (Fig. 18) 

 

MUTATION CLASS CDNA PREDICTED 
PROTEIN 

EXON DIAGNOSIS  

INSERTION/DELETION c.3599_3634 
del 36bp 

- 5 DGI-III 

FRAMESHIFT c.3715_3716bp p.S624TfsX687 5 DGI-II 
FRAMESHIFT c.1870delTCAG p.S640TfsX671 5 DGI-II 
FRAMESHIFT c.1870delTCAG p.S640TfsX671 5 DGI-II 
FRAMESHIFT c.2272delA p.S758AfsX554 5 DGI-II 
FRAMESHIFT c.2525delG p.S842Tfs471 5 DGI-II 
FRAMESHIFT c.2063delA - 5 DGI-II 
FRAMESHIFT c.3582del 10bp - 5 DGI-III 
FRAMESHIFT c.2688delT - 5 DGI-II 
FRAMESHIFT c.3560delG - 5 DGI-II 
FRAMESHIFT g.3599del34bp - 5  DGI-III 
FRAMESHIFT g.3715ins2bp - 5 DGI-III 
FRAMESHIFT c.3141delC - 5 DGI-II 

 
Fig. 18 Mutaciones en exón 5 de DSPP. 27 
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7. MANIFESTACIONES ORALES 

 

En la Dentinogénesis Imperfecta los dientes temporales resultan más 

afectados que los dientes permanentes, los dientes que se han visto más 

implicados son los incisivos y los primeros molares.5.8 En el proceso eruptivo 

los dientes parecen clínicamente normales, pero poco tiempo después 

comienzan a decolorarse. Los dientes se presentan clínicamente de un color 

amarillo hasta llegar a  azul o gris con aspecto traslúcido (Fig. 19). Puesto 

que la dentina es el tejido de sostén para el esmalte y se encuentra afectada, 

el esmalte tiende a fracturarse con facilidad, especialmente en los bordes 

incisales dejando una superficie irregular.36 

 

 
Fig. 19 Aspecto clínico de la dentinogénesis imperfecta tipo II.12 
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En cuanto a la forma, la corona de estos dientes en la porción cervical presenta 

una constricción, lo que hace esta zona estrecha y que la corona tenga un 

aspecto bulboso. Las raíces son cortas y romas pero también presentan un 

color ámbar, se ha visto que los pacientes con esta condición presentan mayor 

susceptibilidad y al mismo tiempo cierta resistencia a procesos cariosos, 

debido al rápido desgaste de los dientes, puesto que desaparecen las fisuras 

en la cara oclusal de los dientes, también se pierden los contactos 

interproximales. 

Las infecciones periapicales y abscesos son recurrentes por la invasión 

bacteriana, que se da a través de los túbulos dentinarios hacia la cavidad oral  

por necrosis pulpar y por  obliteración de los conductos radiculares. (Fig. 20) 

 
Fig. 20 Obliteración de la cámara pulpar en DGI- II.43 
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La sensibilidad dentaria es otra manifestación, principalmente cuando hay 

exposición pulpar por atrición; sin embargo algunos autores afirman que si los 

conductos están obliterados, no hay suficiente inervación y vascularización en 

el tejido pulpar lo que hace que la sensibilidad sea inexistente.37 

 Estos pacientes tienen más prevalencia de maloclusiones: clase III, mordida 

cruzada  posterior y mordida abierta anterior.38 

Radiográficamente en algunos casos se observan áreas radiolúcidas en la 

zona periapical, múltiples fracturas radiculares, la forma bulbosa de la corona, 

obliteración en la cámara pulpar, la longitud corta de las raíces en la DGI III 

donde la dentina aparece delgada.  

En pacientes en los que el grado de atrición es severo, tienen una apariencia 

edéntula, se pierde la dimensión vertical, los músculos colapsan la expresión 

facial, el bermellón de los labios desaparece y los pliegues mentolabiales y 

nasolabiales se profundizan.6 
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7.1 CARACTERÍSTICAS DE LA DENTINA AFECTADA 
 

En la dentina afectada por dentinogénesis imperfecta se observa que la 

densidad, la absorción radiológica y la dureza son menores que en la dentina 

normal, ésta última explica la rápida atrición de los dientes afectados. Su 

contenido de agua está aumentado hasta 60% arriba de lo normal y el 

contenido orgánico también es menor.5 (Fig. 21) La dentina está compuesta 

de túbulos irregulares y áreas de matriz no calcificada, los túbulos existen en 

menor cantidad pero a su vez son mucho más grandes e irregulares, existe 

obliteración de la cámara pulpar y conductos radiculares. Autores como Witkop 

y Rao citados por Rivera en 1990 refiere que la obliteración también se 

encuentra presente en dientes retenidos lo que se expresa como una 

manifestación de este defecto, no una respuesta de la dentina a causa de 

atrición.5,36 

 

 

Fig. 21 Aspecto interno de un diente con dentinogénesis imperfecta.B 
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8. MÉTODOS DE DIAGNÓSTICO 

El diagnóstico se realiza con base en una Historia Clínica completa y sobre 

todo incluyendo antecedentes familiares ya que también ayudará a establecer 

un tratamiento óptimo, exámenes radiográficos, un exámen clínico detallado, 

un diagnóstico genético y además se puede hacer la construcción de un árbol 

genealógico del paciente.7  

La Reacción en Cadena Polimerasa PCR, es uno de los métodos de 

laboratorio más utilizado para el diagnóstico de ciertas enfermedades 

genéticas o de susceptibilidad a las mismas se puede efectuar en muestras de 

sangre, mediante la identificación de mutaciones o polimorfismos en un gen.  

Es un sistema que permite obtener – en pocas horas‐ varios millones de copias 

de una secuencia blanco de ADN. La reacción se lleva a cabo dentro de un 

tubo de ensayo y comprende varios ciclos, que incluyen a su vez tres pasos. 

La mezcla de la reacción consta de una pequeña muestra de ADN que se 

utiliza como molde y que se obtiene a partir de tejido fresco.  

En adición, se necesitan oligonucleótidos que actúan como cebadores, ADN 

polimerasa termoestable, desoxirribonucleótidos que se utilizan como sustrato 

para copiar las cadenas nuevas a partir del molde y un amortiguador que se 

encarga de estabilizar la reacción. 
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El primer ciclo de la reacción conocido como denaturación, consiste en separar 

las dos cadenas de la molécula de ADN, a una temperatura entre 94 y 96°C, 

aplicada durante pocos minutos. A continuación se produce el anillamiento o 

hibridación de los cebadores con las secuencias complementarias del ADN. 

Los cebadores son oligonucleótidos sintéticos que delimitan el sitio que se 

busca amplificar y se anillan a temperaturas que oscilan entre 50 y 65°C.39 

(Fig. 22) 

 

Fig. 22 Representación esquemática de la técnica PCR.J 

 

Cuando se confirma la presencia o susceptibilidad de este desorden en 

personas adultas, se les da un consejo genético, puesto que esta alteración 

es autosómica dominante, los futuros padres tienen un 50% de probabilidad 

de heredar esta condición a sus descendientes.8  
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9. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Para tener un diagnóstico correcto es necesario descartar otras condiciones 

que pudieran asemejarse a la dentinogénesis imperfecta tipo II y III, tales 

como: 

 Displasia dentinaria tipo II (DD-II): También denominada forma 

coronaria de la DD. Es menos frecuente que la DI. La dentición temporal 

muestra un aspecto clínico similar al de la DI, mientras que su aspecto 

radiográfico es parecido al observado en la DD-I. Los dientes 

permanentes tienen un color y forma radicular normales. Su etiología 

es la misma que la DGI pero el fenotipo es diferente al igual que las 

características radiográficas.7,25 (Fig. 23) 

 

 
Fig. 23 Aspecto clínico de Displasia Dentinaria tipo II.K  
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 Amelogénesis Imperfecta: Es un trastorno hereditario que expresa un 

grupo de condiciones que causan alteraciones del desarrollo en la 

estructura del esmalte. (Fig. 24) En general tanto la dentición temporal 

como la permanente se ven involucradas; la dentina y la forma de la 

raíz son generalmente normales.40 

 

 
Fig. 24 Amelogénesis Imperfecta25 

 

 Fluorosis dental: es una condición irreversible causada por la ingesta 

excesiva de fluoruro durante la formación del diente, que daña las 

células formadoras de esmalte. El daño a estas células resulta en un 

desorden en la mineralización, dependiendo del tiempo de exposición y 

la cantidad de fluoruro, las secciones del diente que se va formando 

pueden volverse hipomineralizados o hipermineralizados, por lo que la 

porosidad del esmalte aumenta. (Fig. 25) 41 

 

 



     
 

 
44 

  

 

 

Fig. 25 Fluorosis Dental, aspecto clínico. L 

 

 Porfiria eritropoyética: Una rara condición resultado de un error innato 

del metabolismo de la porfirina, conduce a anemia hemolítica, 

fotosensibilidad, formación de ampollas en la piel y deposiciones de 

pigmentos rojos y cafés en huesos y dientes. (Fig. 26) 7 

 

Fig. 26  A) Dientes de un niño con porfiria eritropoyética congénita y B) vista de la eritrodoncia con lámpara de wood.M 
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 Pigmentación por tetraciclinas: El manejo adecuado durante la práctica 

estomatológica evitaría las iatrogenias que pueden ser creadoras de 

efectos teratógenos para el feto. La aplicación de fármacos como las 

tetraciclinas es un ejemplo. La misma está contraindicada en las 

embarazadas, debido a que este antibiótico se deposita en las áreas de 

calcificación de los huesos y de los dientes en el feto. En los dientes el 

depósito se origina en el esmalte y dentina, y da lugar a 

hipomineralización, hipoplasia, y malformación del esmalte, que se 

manifiesta como una pigmentación peculiar que en un inicio es de color 

amarillento, pasa después a adquirir un tinte parduzco y se oscurece 

poco a poco con la luz del sol. (Fig. 27)42 

 

 
Fig. 27 Pigmentación por tetraciclinas.N 
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10. TRATAMIENTO 

En el pasado, los pacientes con dentinogénesis imperfecta no eran tratados 

sino hasta llegar a la edad adulta y el tratamiento consistía en extracciones 

dentales para dejarlos totalmente desdentados, posteriormente colocar una 

prótesis total, un reporte del año 1973 fué uno de los últimos en describir el 

tratamiento en estos pacientes. 

Para la elección del tratamiento se debe tener en cuenta la edad  y la 

cooperación del paciente, así como la severidad del desgaste; sin embargo lo 

ideal es comenzar el tratamiento una vez diagnosticado este desorden. 7,43 

Los objetivos del tratamiento para la dentinogénesis imperfecta son detener o 

prevenir el rápido desgaste dental por atrición y recuperar la función y estética 

de los dientes.  

Un tratamiento a tiempo permite mantener la salud dental, la preservación de 

la vitalidad, la prevención o tratamiento de posibles problemas de articulación 

temporomandibular o pérdida de la Dimensión Vertical. Al mismo tiempo 

permite una estética aceptable evitando posibles trastornos psicológicos.43 

En la dentición primaria las coronas de acero cromo en molares pueden 

colocarse para prevenir el desgate de los dientes y mantener la dimensión 

vertical oclusal. (Fig. 28) En adultos se pueden colocar coronas de diversos 

materiales siempre cuidando que al hacer la preparación o tallado de dientes 

desgastar lo menos posible el tejido y sobre todo hacer la preparación 

subgingival para así proteger a la dentina.6  
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Fig. 28 Coronas de acero cromo en paciente infantil.12 

 

Sin embargo si el paciente presenta atrición al nivel gingival. La mejor opción 

es la confección de una sobredentadura. Las sobredentaduras son una de las 

opciones puesto que sus ventajas son muchas, entre ellas simplicidad y 

reversibilidad, puesto que si el tratamiento fracasa la remoción de la prótesis 

regresa al paciente a su etapa inicial, requiere de muy poca o nula modificación 

en los dientes remanentes del paciente, también se restaura la dimensión 

vertical del paciente así como el tono muscular facial, estética y autoestima del 

mismo.6 (Fig. 29) 

 

Fig. 29 Paciente con una sobredentadura.6
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Si el paciente presenta abscesos dentales, la terapia pulpar puede no resultar 

de manera exitosa y se requerirá de la remoción o extracción del diente 

afectado. En ocasiones donde el paciente es de cooperación limitada o el nivel 

de tratamiento es extenso se podría optar por el uso de anestésico general 

para facilitar las maniobras odontológicas. 43 

Los dientes permanentes que se encuentran erupcionados deben ser 

cercanamente monitoreados en relación a la tasa de desgaste de los dientes 

e intervenir con algún tratamiento solo si es necesario. 7 

Cuando en estos dientes se encuentran obliterados tanto los conductos 

radiculares como la cámara pulpar y en consecuencia hay presencia de 

abscesos, la terapia endodóntica es muy complicada, sino es que imposible al 

igual que en los dientes temporales, se puede optar por otro tratamiento, el 

cual consiste en curetaje periapical y tratamiento de conductos retrógrado, la 

contraindicación es que este tratamiento no puede realizarse en dientes cuyas 

raíces son cortas.7 

Los implantes dentales pueden ser considerados en pacientes a partir de los 

18 años. 7  En pacientes con dentinogénesis imperfecta y odontodisplasia 

generalizada, el tratamiento restaurador con prótesis fija implantosoportada 

parece una buena opción terapéutica; se ha reportado un caso exitoso de la 

colocación de un miniimplante en un paciente de 10 años de edad, tras una 

avulsión de un incisivo central superior. Los autores concluyen que tras dos 

años de seguimiento el paciente está satisfecho y se consiguió un éxito 

funcional y estético inmediato. 44 
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11. COMPLICACIONES  

Las complicaciones que pueden presentarse en estos pacientes de no solicitar 

atención odontológica a tiempo son como primeras consecuencias el desgaste 

dental y fracturas radiculares, así como la pérdida prematura de dientes.6 

12. PRONÓSTICO 

El pronóstico dependerá de factores como la edad del paciente y 

esencialmente del tratamiento temprano o prevención. Así como el estado de 

salud general y sobre todo el cuidado e higiene del paciente. 

13. CONSIDERACIONES ODONTOLÓGICAS 

Posterior a la rehabilitación del paciente con el tratamiento seleccionado, es 

indispensable ofrecer al paciente una correcta higiene bucal y mantenimiento 

periodontal para así mantener una buena salud del tejido óseo que soporta las 

raíces, sobredentaduras o implantes, al igual que tener revisiones 

odontológicas periódicas para evitar la formación de caries en los dientes 

existentes.6,43 
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CONCLUSIONES 
 

La Dentinogénesis Imperfecta es una alteración autosómica dominante, esto 

quiere decir que el individuo que posea el gen mutante va a heredarlo a sus 

descendientes. Esta alteración afecta uno de los tejidos que conforman el 

diente: la dentina, este es el tejido mineralizado con mayor volumen y el eje 

estructural del diente. 

En la mayoría de los casos clínicos registrados en el mundo, los pacientes no 

tienen conocimiento de que padecen esta alteración, aún cuando integrantes 

de su familia tengan los mismos signos y/o síntomas que ellos, atribuyen estos 

a otros eventos y generalmente solicitan atención odontológica para tratar los 

efectos de esta condición genética, tales como hipersensibilidad, abscesos 

dentales etc. Puede llegar a confundirse con ciertos padecimientos descritos 

en este trabajo, pero la elaboración de una historia clínica completa, así como 

radiografías y hasta pruebas genéticas nos ayudan a dar el diagnóstico 

correcto, de ahí que se plantee el mejor plan de tratamiento para cada paciente 

en específico. 

Desafortunadamente en México no se cuenta con estadísticas que nos 

permitan conocer la prevalencia de esta alteración en la población, muy pocos 

son los artículos publicados los cuales se centran en el tratamiento más que 

en la etiología. 

Debido a las variaciones en el fenotipo de esta alteración, así como los 

avances en el campo de la genética, en los últimos años las investigaciones 

internacionales se han centrado en las distintas mutaciones que se dan en el 

gen sialofosfoproteína dentinaria o DSPP, reportándose cada vez nuevos 

hallazgos, los cuales en un futuro nos puedan indicar exactamente la 

severidad de la alteración y las maneras de tomar medidas preventivas para 

aminorar las manifestaciones que se presenten. 
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