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INTRODUCCION

El raquitismo hipofosfatémico es el tipo de raquitismo mas comun dentro de

los sindromes hipofosfatémicos.

Esta enfermedad ocurre desde la vida intrauterina, ya que cuenta con
una transmision dominante ligada al cromosoma X causando una mutacién
en el gen PHEX, cuyo sustrato es desconocido, pero se sabe que se expresa
en células como osteoblastos, osteocitos, odontoblastos, musculos,

pulmones y ovarios.

Se caracteriza principalmente por un disturbio metabdlico de calcio y
fosfato, lo que ocasiona un defecto en la calcificacion de todas las

estructuras mineralizadas tales como los huesos, cartilago y dientes.

Dentro de las manifestaciones clinicas que podemos encontrar en los
pacientes que cursan con esta enfermedad se encuentran las deformidades
en las extremidades inferiores, dolor 6seo, baja estatura, osteoartritis,
abombamiento del hueso frontal y agrandamiento de la articulacion

costocondral.

También existen manifestaciones en la cavidad oral, tales como
abscesos espontaneos, camaras pulpares alargadas, en algunos casos
hipoplasia del esmalte y en otros el esmalte tendra una dureza normal, sin
embargo, serd muy delgado, una pobre mineralizacién de la dentina (por lo
que estos pacientes son mas propensos a caries), retardo en la erupcién
dental y pérdidas dentarias prematuras.

El manejo odontolégico que se le da a estos pacientes, sera segun el

grado de severidad que presenten, los tratamientos a elegir seran desde
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tratamientos preventivos para los de menor grado, hasta pulpectomias

profilacticas y extracciones para los de mayor grado de severidad.

En cuanto al tratamiento médico, va a consistir en la administracion de
fosfato de manera oral en forma de solucién de fosfato neutro y vitamina D
en forma de calcitrol. Pero esta responsabilidad corresponde al médico

tratante.

1. DEFINICION

El raquitismo hipofosfatémico (RH) el cual también es conocido como
raquitismo resistente a la vitamina D, hipofosfatemia familiar o hereditaria ,
diabetes fosfato o raquitismo refractario, es una rara enfermedad hereditaria
la cual se encuentra ligada al cromosoma X (XLHR), fue descrito por primera
vez por Allbright y colaboradores en el afo de 1937, al darse cuenta de que
los pacientes que estaban afectados con esta enfermedad (raquitismo) no
estaban respondiendo al tratamiento con vitamina D la cual es imprescindible
para la correcta mineralizacion de la matriz 6sea que es sintetizada por los

osteoblastos.” 3

Esta enfermedad se presenta durante los primeros anos de vida y su
caracteristica principal es que genera un disturbio metabdlico de calcio y
fosfato, ocasionando una calcificacion defectuosa en todas las estructuras
mineralizadas del cuerpo, como lo son los huesos, cartilagos y los dientes,
causando deformidades corporales graves, siendo éste el tipo de raquitismo

mas comun en los paises desarrollados.” 2

El 85% de los cerca de 600 g. de fosforo corporal se encuentran en el
mineral 6seo, el fésforo también funciona como un componente intracelular

importante, como anién libre y como componente de multiples compuestos
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organofosforados, como las proteinas estructurales, las enzimas, los factores
de transcripcion, los intermediarios de carbohidratos y de lipidos, las reservas
de alta energia (trifosfato de adenosina [adenosine triphosphate, ATP],

fosfato de creatina) y los acidos nucleicos.?*

El érgano encargado de la regulacion del balance del fosforo corporal es
el rifdn, la fisiopatologia de esta enfermedad consiste principalmente en la
disminucién en la reabsorcién del fosfato a nivel del tubulo proximal del rifidn,
ocasionando la pérdida de fosfato en la orina y por lo tanto una
hipofosfatemia persistente junto con una anomalia en la reabsorcion
intestinal de calcio y fosfato, por lo tanto, los niveles de fosfato en sangre se

encuentran disminuidos. °

En un paciente sano, en los tubulos renales de la nefrona se absorben
un aproximado de 80 a 97% del fésforo que es filtrado, en un paciente con
XLHR la absorcion se reduce considerablemente a un 40 a 70%. Entre el 70
y 80% del fésforo se reabsorbe en el tubulo proximal, en el tubulo distal 5 a

10% y de 2 a 3% reabsorbe en el ttbulo colector.®

La reabsorcién tubular normal de fosfato en nifios es del 80 al 90%, en
pacientes que presentan XLHR la reabsorcién se reduce considerablemente
de 40 a 70%. °

El transporte del fésforo se encuentra acoplado al del sodio en el tubulo
proximal. En esta parte de la nefrona, el transporte del fésforo se encuentra
mediado por los contransportadores de sodio-fosfato. Existen tres tipos de
cotransportadores de sodio-fosfato (NaPi), los cuales se denominan como
tipo 1, tipo Il y tipo lll. El cotransportador tipo lla sodio-fosfato se considera
como el mas importante ya que se encarga de la mayor cantidad de

reabsorcion del fosfato en el tubulo proximal de la nefrona (aproximadamente
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70%). Los cotransportadores sodio-fosfato mediante un i6n de fésforo y
unido con tres iones de sodio, se liberan en el citoplasma de las células del
tubulo proximal; de aqui, el fésforo sale del interior de la célula gracias a la
accion de la bomba Na+ -K+-ATPasa en concentraciones cercanas a las del

liquido extracelular (p.ej, 1 a 2 mmol/L).** 2*

La absorcién intestinal también forma parte importante de Ila

homeostasis del fosfato.®

La absorcion diaria neta del fosfato a través del intestino, varia segun la
composicidon de la dieta, pero por lo general es del orden de 500-
1000mg/dia. La mayor cantidad de absorcion intestinal del fosfato ingerido se
da en el duodeno y en el yeyuno, a través de los espacios paracelulares, por
medio de difusién pasiva. Si la concentraciéon de fosforo en la luz intestinal se
encuentra baja (gradiente electroquimico desfavorable), podra ser absorbido
de forma activa por medio de un proceso transcelular que dependera del

cotransportador sodio-fosfato tipo Ilb.>

La cantidad de fosfato absorbido en el intestino tiene que ser semejante
a la cantidad excretada en la orina, de esta manera se mantendra el balance

natural del fosfato.’

Gracias a otras hormonas como la paratiroidea, a factores como el de
crecimiento fibrioblastico-23 (FGB-23) y la forma activa de la vitamina D, este

balance es mantenido y regulado. °

El FGB-23 puede alterar en grado considerable la absorcién de fosfato,
las mutaciones activadoras de FGB-23 producen el transtorno conocido

como raquitismo hipofosfatémico.?*
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Si se tiene conocimiento de la existencia de esta enfermedad en la familia, el
diagnostico se puede hacer incluso durante el primer afo de vida, de no ser
asi, se diagnosticara hasta el segundo o tercer afo de vida y las

manifestaciones clinicas seran mas severas.'®®

2. GENETICA

El RHLX, se presenta como una alteracion ligada al cromosoma X, localizada
en la parte distal del brazo mas corto del cromosoma X y representa el tipo

de hipofosfatemia mas comun, siendo éste el 80% de los casos. > %2

Al ser una enfermedad hereditaria cuya transmision dominante es ligada
al cromosoma sexual X, el hombre afectado transmitira el gen que porta la
enfermedad a todas sus hijas y a ninguno de sus hijos, una mujer afectada,
transmitira el gen en un 50% a sus hijos y 50% a sus hijas, cada uno de ellos
tendra un 50% de probabilidad de recibir el gen portador del raquitismo

hipofosfatémico."

El gen PHEX (por sus siglas en inglés Phosphate regulating gene with
Hemologies to Endopeptidases on the X chromosome), fue identificado por
primera vez en el ano de 1995, se han encontrado diferentes tipos de

mutaciones en este gen en los pacientes que presentan RHLX. > %°

El gen PHEX se encarga de codificar una metaloproteinasa zinc M13 la
cual se expresa principalmente en el linaje de las células éseas tales como
los osteoblastos, osteocitos y odontoblastos, aunque también se presenta
pero en menor grado en pulmones, ovarios y testiculos, a pesar de esto no

se encuentra en el riion. > 88
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PHEX se encarga de codificar una peptidasa, la cual se encuentra unida a

membranas, cuyo sustrato es un factor fosfattrico humoral, el FGF-23. °

FGF-23, es producido en los osteocitos del hueso y se encarga de
inducir la pérdida renal de fosfato gracias a la supresion de la expresion de
los cotransportadores sodio-fosfato tipos lla y llc en la parte apical del tubulo
proximal, permitiendo el desarrollo de hiperfosfaturia. FGF-23 también induce
a que haya una menor produccion del metabolito activo de la vitamina D, por

lo cual se disminuye la absorcién del fosfato en intestino y hueso.”

En una condicion normal, PHEX se encarga de degradar el FGF-23 en
fragmentos inactivos, con esto se evita el aumento excesivo de la excrecion
de fosfatos y el desarrollo de hipofosfatemia. Cuando existe alguna mutacion
en PHEX en pacientes con RHLX, los niveles de FGF-23 se mantienen
elevados, con lo que se producen alteraciones en la reabsorcion tubular renal
de fosfatos y se produce la hipofosfatemia. Se ha sugerido que la accionde
PHEX es realiza gracias a un metabolito que actua como intermediario, la
proteina de matriz extracelular (MEPE), la cual se encarga de controlar los
niveles de FGF-23 que circulan. La accion del FGF-23 se mide a través de
los receptores del FF-23 subtipos 1,2,3, y 4 junto con el correceptor

transmembranal Klotho.®

Ademas del defecto en la reabsorcién tubular renal del fosfato y una
menor produccion de vitamina D por el rifidn, después del tratamiento puede

desarrollarse hiperparatiroidismo secundario y terciario a largo plazo.®

Esta enfermedad es mas comun en las mujeres, sin embargo, es mucho

mas severa en hombres.®

10
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La hipofosfatemia ocurre como consecuencia de una reabsorcion tubular
renal de fésforo inorganico disminuida; el maximo tubular para el fosfato en
relacion con la tasa de filtracion glomerular (TmP/GFR) se encuentra
reducido. La hipofosfatemia se clasifica en cuatro grados, segun la intensidad
en la que presenten las caracteristicas clinicas y bioquimicas. En el primer
grado, la hipofosfatemia es asintomatica, con poca o nada evidencia de la
presencia de defectos metabdlicos, este tipo de hipofosfatemia es mas
comun encontrarla en mujeres. En el segundo grado, existe una
hipofosfatemia en el adulto, con deformidades postraquiticas, sin embargo,
estas se encuentran inactivas. En el tercer grado se observa una
hipofosfatemia acompafada de una osteomalacia activa. El cuarto grado es
el mas severo de las hipofosfatemias y es la mas comun en los pacientes
que presentan RHLX, afecta en mayor proporcion a los nifios que a las nifias,
expresando con mayor severidad tanto las caracteristicas fisicas como
bioquimicas, siendo el tipo mas comun de raquitismo en los paises

desarrollados, tiene una incidencia de 1:20,000 individuos. "3’

3. CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

3.1 Estudios de laboratorio
La principal alteracién bioquimica basica presente en los nifilos con RHLX
consiste en la presencia de hipofosfatemia, aumento de la fosfatasa alcalina

y fosfaturia. °

En los pacientes afectados, existe una variacion en la edad de aparicion
de la hipofosfatemia, puediendo ser desde la etapa neonatal, hasta los

primeros seis meses de vida. °

11



RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO EN EL PACIENTE
ODONTOPEDIATRICO.

En los nifios con evidencia de raquitismo, los niveles de concentracion sérica

de fosfatasa alcalina se encontraran elevados. °

Asi que la concentracion de calcio en el suero, pude encontrarse normal

o reducida; el magnesio sérico puede ser normal al igual que la creatinina.’

Los niveles del metabolito activo de la vitamina D, se pueden encontrar
dentro de los niveles normales, o ligeramente mas bajos, dependiendo del
grado de la hipofosfatemia que presenten, en algunos pacientes, podremos

encontrar niveles disminuidos en el suero.®

Es muy raro encontrar acidosis metabdlica en nifios que presentan
RHLX, sin embargo, ésta se puede corregir con fosfatos y vitamina D, se
considera, que esta alteracion puede ser a consecuencia de la disminucion
de la acidez titulable o de la deplecion de fosfatos que afectan la produccion
de adenosina 5-trifosfatasa y la reabsorcion de bicarbonato en el tubulo de la

nefrona.’

La excrecion urinaria de calcio, puede ser normal o baja en los
pacientes que no estan bajo tratamiento, normalmente, estos pacientes no
presentan aminoaciduria ni glucosuria, esto permite realizar un diagndstico
diferencial con los pacientes que presentan sindrome de Fanconi, quienes
van a presentar, ademas de la hipofosfatemia grave, la triada urinaria:

fosfaturia, glucosuria y aminoaciduria (Figura 1). °

12
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VALORES NORMALES

CONCENTRACION DE CALCIO RERIYWA /]

EN SUERO

CONCENTRACION DE 3.3-5.4 mg/DI

FOSFATAS ALACALINA

MAGNESIO SERICO En adultos 1,3 a 2,1 mEq/
Ennifios 1,4 a 1,8 mEqg/l

CREATININA Hombres 0,84-1,44 mg/dl
Mujeres  0,66-1,09 mg/dl
Nifios

1-30 dias: 0,5-1,2 mg/dI

1-12 meses: 0,4-0,7 mg/dl
1-3 anos: 0,4-0,7 mg/dl

4-6 afios: 0,5-0,8 mg/dl

7-9 afos: 0,6-0,9 mg/dl
10-12 anos: 0,6-1 mg/dI
13-15 afos: 0,6-1,2 mg/dl
16-18 afos: 0,8-1,4 mg/dl
25-hidroxivitamina D 20-50 ng/mL (50-125 nmol/L)
EXCRECION URINARIA DE 100 a 300 miligramos por dia
CALCIO (mg/dia)

Figura 1. Valores normales. " 26730

3.2 Estudios de gabinete
En nifos con RHLX, es muy comun el hallazgo de lesiones raquiticas,
incluso en algunos casos graves se observan diversos grados de

desmineralizacién 6sea.’

13
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Por medio de las radiografias se detectan los defectos en la calcificacion del
cartilago epifisiario, principalmente en las terminaciones distales de los
huesos largos. Normalmente existe una ampliacion del espacio y las
metafisis, asi como la linea metafisaria de calcificacion tendra una apariencia
irregular y “deshilachada”, conformando asi la imagen “en copa” con una
concavidad hacia el lado epifisiario (Figura 2 y 3).°

Histologicamente, la lesidon esquelética se encuentra generalizada y se
caracteriza por la presencia de proporciones aumentadas de osteoide no

mineralizado (colageno) y defectos de mineralizacion.®

Figura 2. Rx columna lumbosacra que muestra puentes 6seos en los aspectos laterales de
los cuerpos vertebrales, en articulacion sacroiliaca se observa disminucion del espacio con

esclerosis del lado derecho y esclerosis en la articulacion.?

14
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Figura 3. Rx de pelvis que muestra osteopenia generalizada, fracturas antiguas de Looser a
nivel de ambos fémures. Hay deformaciones en varo de la cabeza femoral del lado derecho

y deformacion en varo difisiaria izquierda.’

En la ortopantomografia se puede observar una disminucién en la densidad
de la cortical ésea tanto del hueso maxilar como de la mandibula, con un
adelgazamiento de la cortical inferior del borde de la mandibula. Ambas
denticiones presentan taurodontismo con una disminucion en la lamina dura
(Figura 4).*

15
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Figura 4. Disminucion en la densidad 6sea tanto en la cortical del hueso maxilar como
mandibular, ambas denticiones presentan taurodontismo y una disminucion en la lamina

dura. Se observa una densidad reducida en al dentina y esmalte.*

En la radiografia PA y lateral se muestra un cierre prematuro de las suturas

y apariencia de “copper beaten” (Figura 5y 6).*

Figura 5. Cierre prematuro de las suturas y apariencia de “copper beaten”.*

16
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7

Figura 6. Cierre prematuro de la suturas y apariencia de “copper beaten”.*

La radiografia carpal mostré osteopenia difusa en forma de trabéculas

medulares gruesas y resorcidon endosteal (Figura 7)*.

Figura 7. Osteopenia difusa y resorcién endosteal.’

17
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El extremo distal del radio y la ulna, mostraron la extension metafisiaria con
el ensanchamiento de las placas de crecimiento. Un hallazgo similar se
observo bilateralmente en el extremo distal del femoral proximal y la metafisis
distal de la tibia y la fibula (Figura 8 b]). El fémur mostr¢ la deformidad de tipo

coxavara (Figura 9 c]). *

Figura 8. Ensanchamiento de las placas de crecimiento.*

18
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Figura 9. Deformidad de tipo coxavara.*

La radiografia de torax reveld una leve expansidon de los extremos
cartilaginosos de las costillas. Todos los huesos largos mostraron deformidad

de inclinacién (Figura 10).*

Figura 10. Expansioén de los extremos cartilaginosos de las costillas.*

19
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4. MANIFESTACIONES CLINICAS

En el RHLX, la manifestacién clinica mas comun es el retardo de crecimiento
corporal, lo cual ocasiona una talla baja, obteniendo en la adultez, una
estatura maxima de 1.40 a 1.50 m, deformidad en las extremidades inferiores
(Figura 11), dolor o&seo, fracturas o pseudofracturas y etesopatia

(calcificacién de tendones, ligamentos y capsulas articulares). >

Figura 11. Fenotipo paciente masculino y paciente femenino.’

A diferencia del raquitismo dependiente o deficiente de Vitamina D,
estos pacientes no presentan hipotonia o debilidad muscular, tetania, ni crisis

convulsivas. °

Es posible que los pacientes que presentan RHLX desarrollen
osteoartritis (Figura 12) y sufran de la compresion de la médula espinal, en la

vida adulta si no fueron tratados.?

20
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Figura 12. Manos de paciente con cambios de osteoartritis.?

La funcion intelectual y la expectativa de vida en ningin momento se ven

afectados.®

La hipofosfatemia, que es la alteracion bioquimica fundamental en esta
enfermedad, puede estar presente incluso desde el nacimiento o puede
desarrollarse en los primeros 6 a 12 meses de vida, lo cual retrasara el

crecimiento esquelético, la edad 6sea también se puede ver afectada.’

Normalmente las lesiones raquiticas que puede presentar el nifo,
comienzan a manifestarse en el primer afio de vida, en el momento que el
nifio empieza a caminar es cuando se reconocen estas lesiones, ya que sus
huesos empiezan a soportar la carga de su peso corporal, sin embargo, esta
condicion se puede detectar antes, mediante un examen radiografico, en el
cual se observaran las lesiones esqueléticas iniciales propias de la

enfermedad.®

Conforme el crecimiento corporal de los nifios avanza y no se ha

atendido, ocurren deformaciones mas severas, los miembros inferiores se
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ven mas afectados ya que comienza el desarrollo de genu valgum o genu
varum. Genu varum (Figura 13) es una deformidad en las rodillas, en donde
estas articulaciones se encuentran totalmente separadas, lo que le da las
piernas un aspecto de arco, se observan las caracteristicas contrarias a genu
valgum asimismo los pacientes tendran dificultad para caminar y mucho
dolor. Esta deformidad, va destruyendo de manera gradual el cartilago de la
articulacion de las rodillas como resultado de la presion que se ejerce de
forma desigual, en los compartimientos medial y distal de la rodilla. Genu
valgum (Figura 14) es una condicion ortopédica que se caracteriza por
presentar angulaciones mediales en las articulaciones de las rodillas vy
desviaciones laterales del fémur y tibia, los pacientes que presentan esta
condicion, tienen dificultad para mantener los pies juntos estando de pie y
debido a la desalineacion de las rotulas y el dolor que presentan, se les
dificultan actividades como mantenerse de pie, caminar, correr y subir

escaleras. >0

Figura 13. Arqueamiento extremidades inferiores. "
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Figura 14. Rétulas totalmente juntas.

En casos mas graves, pueden presentarse deformaciones 6éseas como coxa
vara o tibias en forma de sable. Coxa vara es una deformidad en la cadera,
en donde el angulo del cuello del fémur es menor a 120°, por lo que se
produce una concentracion focal de estrés mecanico en el cuello femoral,

causando fracturas por estrés, principalmente en los adultos afectados.’

La longitud del térax no se ve afectada, la talla baja se debe
principalmente al acortamiento de las extremidades inferiores, asi como por
las deformidades antes mencionadas, sin embargo, pueden desarrollar
deformidades toracicas, principalmente “térax en quilla” que es una

protrusion del térax sobre el esternon.®
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Los pacientes que presentan las formas mas graves de RHLX también
pueden presentar deformaciones en la region maxilofacial, como es el
abombamiento del hueso frontal por sinostosis de la sutura sagital y
agrandamiento de la articulacion costocondral (Figura 15), ademas de
retardo en el desarrollo dental, fracturas, absceso y pérdidas dentarias

prematuras. "*°

Figura 15. Abombamiento de hueso frontal por sinostosis de la sutura sagital.1

A pesar de que las manifestaciones clinicas del raquitismo se aprecian
menos en las mujeres que en los hombres de la misma familia, las mujeres
también pueden presentar deformaciones Oseas graves y se pueden
observar variaciones en el compromiso 6seo y en el retardo del crecimiento
en los miembros de una misma familia, aun siendo del mismo sexo y con

diferentes grados de hipofosfatemia. °
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5. TRATAMIENTO

Aun no se encuentra un tratamiento especifico para esta enfermedad, ya que
la funcion del gen PHEX no ha sido aclarada por completo, sin embargo, el
tratamiento a seguir continda siendo la combinacién de fosfato con la forma
activa de la vitamina D, en los nifios que inician el tratamiento antes de
cumplir el primer afio de edad, su crecimiento no se ve tan afectado, que en
aquellos que lo inician mas tarde. En los ultimos afios, se ha sugerido

acompaifiar el tratamiento con la hormona del crecimiento. °

La dosis recomendada de fosfato consiste en diluir 136 g de fosfato
sddico dibasico y 58.5 g de acido fosforico (N.F 85%) en un litro de agua,
cada mililitro de esta solucién contiene 30 mg de fésforo elemental. °
La dosis de fosfato que se recomienda, va desde 30 a 90 mg/kg/dia la cual
se repartira en cuatro tomas. Aunque otros autores recomiendan dosis

iniciales de 20 a 40 mg/kg/dia. °

Se puede utilizar una solucion de fosfatos, con tomas de 5 ml (o sea
150 mg) cuatro veces al dia, dando una dosis final de 600mg/dia para
después incrementar la dosis a 10 ml que serian 300 mg o 15 ml (450 mg),

cuatro veces al dia.®

Las primeras semanas de administracién, pueden ir acompafadas de
cuadros diarreicos. Este tratamiento deberd de continuarse hasta que el
crecimiento se haya concluido, para después, en la edad adulta, hacer un

reajuste. °

La administracion de la forma activa de la Vitamina D sera de manera
simultanea al tratamiento con la solucion de fosfatos. Al inicio, se recomienda

usar dosis bajas de la Vitamina D activa, para después, irla aumentando de
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manera progresiva. La dosis que se recomienda es de 0.02 a 0.03 pg/kg/dia.
5
El uso de calcimiméticos como el cinacalcet pueden ser utilizados como

tratamiento coadyudante en pacientes con RHLX. °

Las concentraciones de calcio, fosfato y creatinina en sangre, deberan
de ser vigilados mensualmente, asi como la excrecion de calcio en la orina,

para evitar el posible desarrollo de hipercalcemia o hipercalciuria. °

El inicio del tratamiento a una temprana edad, mejorara la velocidad del
crecimiento, mejorara las alteraciones bioquimicas y disminuira los signos
radiograficos de la desmineralizacion propias del raquitismo, se ha
observado que los pacientes bajo tratamiento han presentado un incremento
en la densidad volumétrica mineral 6sea, sin embargo, se ha comprobado
que a pesar del tratamiento, no se corrige del todo este defecto de

mineralizacion.®

Durante el tratamiento con la solucién de fosfatos y la forma activa de la
Vitamina D, pueden presentarse cuadros de hipercalcemia e hipercalciuria lo

que conlleva al desarrollo de nefrocalcinosis. °

Al desarrollarse la hipercalciuria (relacion calcio/creatinina en una
muestra de orina mayor de 0.3 o mas de 4 mg/kg/24 horas en coleccion de
orina) durante el tratamiento, se recomienda el uso de una solucion de citrato
de potasio, la cual ayudara a la alcalinizacion de la orina evitando la

precipitacion del calcio en los tubulos renales.®

Para saber la actividad esquelética que se esta teniendo durante el
tratamiento, es importante evaluar la actividad de la fosfatasa alcalina, la cual

se encuentra elevada antes del tratamiento y va disminuyendo
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progresivamente al iniciarlo, por lo que es un indicador util para evaluar la
mejoria de las lesiones 6seas.’

En algunas ocasiones, los niflos que presentan deformaciones Oseas
importantes, requieren de intervenciones quirurgicas como osteotomias en

los miembros inferiores.’

Una complicacion en el tratamiento, como se ha mencionado
anteriormente, es el desarrollo de hiperparatiroidismo terciario, por lo que, en

ocasiones, se indica la paratiroidectomia de algunos pacientes.’

El uso de la hormona de crecimiento como tratamiento adjunto, debera
de ser evaluado durante el curso de la enfermedad, después de haberse
controlado por completo las manifestaciones clinicas, bioquimicas y
radiologicas del raquitismo; en especial, en aquellos pacientes que, a pesar
de estar bajo tratamiento, aun presentan anomalias en su crecimiento o en

quienes hubo un diagndstico tardio de la enfermedad.®

6. CARACTERISTICAS DENTALES

Las caracteristicas dentales del raquitismo hipofosfatémico, fueron descritas
por primera vez en el afio de 1960 por Harris y Sullivan, mencionando cuales

podian ser los signos de esta enfermedad antes que cualquier otro.

La caracteristica dental principal del raquitismo hipofosfatémico son las
alteraciones periapicales, relacionadas con la aparicion espontanea de
abscesos periapicales, fistulas, afectando multiples dientes tanto de la
denticion primaria como de la denticion permanente, incluso cuando no
existe la presencia de lesiones cariosas ni traumatismos, es decir en dientes
aparentemente sanos, debido a los procesos infecciosos puede haber o no

movilidad dental. (Figura 16 y 17). * '31¢
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Entre mas jovenes se den las manifestaciones dentales, la severidad de

éstas seran mayores.®

Figura 17. Lateral izquierda. Fistula a nivel del érgano dentario 6.4.
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La hipofosfatemia esta asociada con una dentina displasica y con una pobre
mineralizaciéon, con una matriz no calcificada la cual recibe el nombre de

dentina interglobular produciendo una hipomineralizacion. ' "

La estructura del esmalte, normalmente no se ve afectada, sin embargo,
suele ser una capa de esmalte muy delgada, por lo que el riesgo a fracturas
es muy alto, en ocasiones pueden tener alteraciones como hipoplasia,

hipocalcificacién e hipomineralizacion. '’

Durante el proceso de formacion del esmalte, los ameloblastos se
vuelven susceptibles a factores externos que pueden reflejarse en los dientes
erupcionados. La formacién del esmalte ocurre en dos fases: depdsito de la

matriz del esmalte y calcificacion de ésta.’ %

Las lesiones metabdlicas, dependiendo de la gravedad y prolongacion,
pueden provocar defectos en la cantidad y en la forma del esmalte o en la
calidad y el color del mismo. Los factores locales o sistémicos que interfieren
con la formacion normal del esmalte causando defectos cuantitativos de este,
asi como irregularidades en la superficie, pero su dureza es normal,
producen una condicion llamada hipoplasia del esmalte (Figura 18). Los
factores que interfieren con la calcificacion y la maduracién del esmalte,
causando defectos cualitativos, es decir, se produce esmalte en cantidad
normal pero hipomineralizado, recibe el nombre de hipocalcificacion del
esmalte. En este defecto el esmalte es mas blando de lo normal. El grado del
defecto dependera de tres condiciones: a) intensidad del factor causante, b)
duracién de la influencia del factor y ¢) momento en el cual el factor actua
durante el desarrollo de la corona. La ultima posibilidad es que la matriz se
forme en cantidad normal y se calcifique bien, pero en las fases de la
mineralizacion, la calcificacion se altere gracias a la accion de noxas que van

a remover el calcio de la estructura de la hidroxiapatita. '"82°
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Figura 18. Hipoplasia del esmalte.'®

Radiograficamente se pueden observar camaras pulpares muy alargadas y
cuernos pulpares altos que se extienden hacia la unién amelocementaria o
incluso hacia la superficie externa del diente, tanto de la denticidn mixta
como en la denticion permanente; como consecuencia las exposiciones
pulpares seran muy comunes debido al esmalte tan delgado que presentan.
Las raices cortas y la resorcion radicular también seran caracteristicas

durante la primera denticién (Figura 19).” '8
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Figura 19. Radiografias dentoalveolares con camaras pulpares alargadas y cuernos pulpares

altos.?

Debido a los defectos dentinarios y la delgada capa de esmalte que
presentan, estos pacientes se hacen aun mas susceptibles a la caries, la
cual es el factor principal en las infecciones pulpares, por lo que la higiene

bucal juega un papel muy importante para la prevencion de éstas.’

Estos factores también explican la susceptibilidad a los abscesos
dentales espontaneos sin causa aparente, es decir, sin evidencia de lesiones
cariosas ni traumatismos, esto esta relacionado al defecto en la
mineralizacion de la dentina, que unicamente puede ser determinada
histolégicamente, asi como las alteraciones en el esmalte, camara pulpar y
cuernos pulpares, la combinacion de estos factores ocasionan la formacién

de abscesos dentales al verse comprometida la integridad del esmalte.”
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La atricion fisiolégica o las caries incipientes son los responsables de
remover la delgada capa de esmalte que recubre los cuernos pulpares, al
fracturarse el esmalte, se permite el paso de los microorganismos a la pulpa
pasando a través de la dentina, la cual se encuentra pobremente calcificada,
ocasionando la infeccién del tejido pulpar, formando abscesos

espontaneos (Figura 20) y esto da como consecuencia la pérdida prematura

de dientes en las ambas denticiones (Figura 21)."

2

Figura 21. Pérdidas dentales prematuras.2
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Las dos denticiones se ven afectadas, sin embargo, la denticion primaria

tiene mayor susceptibilidad. 2

Los dientes mas afectados con la presencia de abscesos dentales son
los incisivos y los caninos seguido de los molares y premolares, éste orden
es determinado mas que por la cronologia de erupcidn por la atricion natural

como resultado de la masticacion. g

Otra caracteristica presente en los pacientes con raquitismo
hipofosfatémico, es el retardo en la erupcion dental, tanto en la denticién

primaria como en la permanente.® °

6.1. Clasificacion de las caracteristicas dentales

En el afio de 1986, Seow y Latham hicieron el primer reporte de las
caracteristicas dentales que pueden presentarse dentro de un espectro de
manifestaciones con un rango que va de minimo a severo, el cual se realiza
con base en la cantidad de abscesos y la apariencia radiografica de los

dientes." '

Segun las manifestaciones orales, esta clasificacion sera basada en
tres grados:

Grado |: Este grado presenta minimas o ninguna manifestacién dental.?’

Grado Il: Se observara el agrandamiento moderado de la pulpa con pocos
abscesos dentales.” ?’
Grado lll: Las camaras pulpares seran extremadamente grandes y se

observaran multiples abscesos dentales.” ?’
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7. HISTOLOGIA DE LAS CARACTERISTICAS DENTALES

Las principales proteinas implicadas en la dentinogénesis son: la proteina de
matriz dentinaria -1 (DMP-1), la sialoproteina de dentina (DSP), la
osteopontina (OPN), la sialoproteina o6sea (BSP), la matriz de

fosfoglicoproteina extracelular (MEPE), y la osteocalcina. 2

En el raquitismo hipofosfatémico, lo mas comun es encontrar grandes
cantidades de dentina pobremente mineralizada y defectos tubulares que se
extienden hasta la union amelodentinaria. En ocasiones este problema

puede ser acompanado por hipoplasias del esmalte.?

La estructura del esmalte puede ser normal, sin embargo, se presenta

como una capa muy delgada con largas fracturas (Figura 22).°

Figura 22. Vista microscopica de las fracturas en el esmalte D. dentina E. esmalte.’
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En 1991 , Seeto y Seow reportaron que la dentina de los pacientes que
sufren de raquitismo hipofosfatémico, se caracteriza por la presencia de un
gran numero de calcosferitas separadas por zonas irregulares de dentina
interglobular. Cuando existe una mineralizacion normal de la dentina
circumpulpar, las calcosferitas son formadas a través de focos de depdsitos
minerales. Mecanismos locales se encargan de promover una mayor
aposicion mineral alrededor de los focos de depdsitos. Estas calcosferitas
que se crean durante el crecimiento predentinario, van creciendo de manera
uniforme hasta que hacen contacto unas con otras; por lo tanto, en una
dentina normal y completamente mineralizada, la apariencia de esta sera
totalmente homogénea y las lineas de cada una de las calcosferitas seran

indistinguibles. %'

Cuando este proceso no se lleva acabo de manera habitual y existe una
fusién incompleta de las calcosferitas, se producen areas de dentina
interglobular. Con base en esto, los sitios de calcosferitas representan areas
de mineralizacion normal y los espacios interglobulares representan una

matriz no mineralizada."%?’

Sélo la dentina del manto no es afectada por la enfermedad, siendo su

mineralizacion independiente de la fosforilacion de proteinas no colagenas.’

Ademas, el analisis inmunoquimico y bioquimico de la dentina revela
una distribucién anormal y expresion de proteinas no colagenosas (proteina
de matriz dentinaria -1 (DMP-1), sialoproteina de dentina (DSP),
osteopontina (OPN), sialoproteina 6sea (BSP), matriz de fosfoglicoproteina
extracelular (MEPE), y osteocalcina) que se acumulan en espacios
interglobulares. La alteracion del procesamiento post-tradicional de estas

proteinas o la degradacion parcial de algunas moléculas de matriz parece ser
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un factor clave en la formacion de la dentina hipofosfatémica patoldgica
(Figura 23). '

Figura 23. Vista microscépica de dentina patoldgica, no existe unién entre las calcosferitas

C, calcosferitas.6

La mineralizacién incompleta que se da en torno a las calcosferitas, aloja
microorganismos y esto impide el correcto trabajo mecanico en el proceso

endodontico.™

Debido a la presencia de dentina displasica, se ha sugerido una

dentinogénesis alterada de los odontoblastos.®

La ausencia de formacion de dentina secundaria, también es una de las
principales caracteristicas del raquitismo hipofosfatémico, por lo que Abe et

al, sugirié que la funcién de los odontoblastos no se veia alterada, pero el

36



RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO EN EL PACIENTE
ODONTOPEDIATRICO.

proceso de calcificacién estaba afectado debido a la hipofosfatemia. También

se presenta una alteracién en la funcién osteoblastica 8

El patron de mineralizacion de la dentina difiere entre los dientes de los
individuos no afectados y afectados (Figura 24). Los defectos de dentina se
observan junto a las camaras pulpares como areas con porosidades y por
consiguiente menor densidad mineral. No se detectaron diferencias visuales

en el espacio pulpar ni en el esmalte.®

Figura 24. Imagenes con corte transversal de la parte mas oclusal que muestra un patrén de
mineralizacion en personas no afectadas [(a) molar, (b) incisivo]. Corte transversal de la
parte mas oclusal, mostrando una hipomineralizacién y defectos dentinarios en una persona

afectada [(c) molar, (d) incisivo]."®
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Los dientes de los pacientes afectados presentan una dentina con un patron
de mineralizacion diferente en comparacion con los dientes de las personas
que no estan afectadas. Los defectos de dentina se observan junto a las
camaras pulpares como areas con porosidades, por lo que existe una menor
densidad mineral. Este hecho se confirmé mediante un estudio que consistia
en valorar por medio de una escala de grados dentinarios, los cuales
presentaron una diferencia entre los pacientes afectados y no afectados. Un
mayor numero de porosidades produce una menor densidad mineral,
observada numéricamente como valores reducidos de escala de grises. Las
porosidades observadas reflejan la presencia de canales dentinarios,
generalmente uniformes y altamente alineados, que expresan una
distribucién regular en dientes sanos. Debido a que la dentina es un tejido
muy anisotropico, es propenso a deformarse de manera diferente cuando se
carga a lo largo de la orientacion de los tubulos. Los dientes de los individuos
afectados expresaron menores valores de escala de grises en la dentina en
comparacion con el paciente no afectado. Este hallazgo puede resultar de un
mayor numero y una distribucion mas irregular de estos tubulos dentinarios
en los dientes de las personas afectadas. Aunque la funcién odontoblastica
es normal en pacientes con XLHR, la mineralizacién dental es inadecuada.
Por lo tanto, la hipofosfatemia, que se produce como consecuencia de XLHR,
genera un tejido dentinario displasico y poco mineralizado con areas de
dentina interglobular. La dentina interglobular y los tubulos dentinarios

irregulares fueron histolégicamente observados por Pereira et al.'®

Las mujeres afectadas por XLHR presentan una mayor densidad

mineral en dentina que los hombres.®

Los dientes primarios expresan unos valores mas altos en la escala de
grises, lo que sugiere un patrén de mayor mineralizacion en la dentina de la

denticion decidua que en la denticion permanente. Este hallazgo se refleja en

38



RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO EN EL PACIENTE
ODONTOPEDIATRICO.

el estudio de Hirayama et al que demostré6 que el grosor de la dentina
peritubular, que es la dentina que tiene mayor contenido mineral, fue de dos
a cinco veces mayor en los dientes deciduos, (con valores entre 3 y 20 uym,)
que en los dientes permanentes. Sumikawa et al informaron que el diametro
de los tubulos dentinarios muestra un aumento en la distancia de la union
dentina-esmalte, mientras que se observa una disminuciéon en el ancho

peritubular.®

Los valores de escala de grises del esmalte no difieren entre las
denticiones deciduas y permanentes. Wilson y Beynon midieron, mediante la
microradiografia cuantitativa la mineralizacion, hicieron la comparacion entre
la mineralizacion del esmalte deciduo y el esmalte permanente. Como
resultado, tanto la mineralizacion del esmalte como de la dentina en los
dientes deciduos, mostraron un patron mas bajo de mineralizacidon en

comparacion a los dientes permanentes. °

7.1 Clasificacion de las caracteristicas histolégicas

En el afo de 1989, Seow Seow y colaboradores utilizaron el término de
dentina globular para la dentina que se encontraba pobremente mineralizada
en los pacientes que presentaban raquitismo hipofosfatémico y realizaron un
estudio histoldégico en donde analizaron la cantidad de dentina globular y de
espacios interglobulares, para poder hacer una calificacion histologica y
encontrar una correlacion entre la clasificacion de las manifestaciones
clinicas; publicadas por Seow y Latham en 1986, y una clasificacién de

hallazgos histoldgicos ."%!

La clasificacién histoldgica se establecio en tres grados:
En el grado | la dentina globular era menos del 50% del total del espesor de
la dentina, los espacios interglobulares son pequefios, lo que indica que el

defecto en la mineralizacién de la dentina es moderado. (Figura 25). "2
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Figura 25. Corte de primer molar afectado por grado I, se muestra una minima cantidad de
dentina globular y espacios interglobulares pequefios DEJ: uniéon amelodentinaria GD:

dentina globular.?’

En el grado Il, la cantidad de dentina globular, constituye mas de la mitad del
espesor total de la dentina, y los espacios interglobulares se encuentran

relativamente grandes en comparacion al grado | (Figura 26). %'
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Figura 26. Corte de primer molar deciduo afectado por grado Il, se observa un aumento en la
dentina globular y un espacio interglobular moderadamente grande nl: linea neonatal DEJ:

union amelodentinaria GD: dentina globular En: esmalte  PD: dentina prenatal formada.?'

En el grado lll, la dentina globular se va a extender en casi un 100% del
espesor total de la dentina y los espacios interglobulares son muy grandes;
aumenta la tendencia a las fisuras dentinarias las cuales se van a extender

desde la pulpa hasta la unién amelodentinaria (Figura 27). "2
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Figura 27. Corte de un canino deciduo afectado por el grado lll, la dentina globular se
encuentra desde la union amelodentinaria hasta muy cerca de la pulpa , los espacios

interglobulares son muy grandes vy las calcosferitas se pueden observar en la dentina DEJ:

union amelodentinaria PD: formacion de dentina prenatal GD: dentina gIobuIar.21

Seow y colaboradores, con esta investigacion determinaron que la severidad
del grado I, Il y lll, (los cuales fueron reportados anteriormente por Seown y
Latham en 1986) con base en los hallazgos clinicos y radioldgicos, se
encontraban relacionados con el espectro de severidad con base en la

formacion de dentina globular encontrada en los estudios histoldgicos. 121

En 1991, Seeto y Seown realizaron un estudio a través del cual
determinaron que el grado de mineralizacion de la dentina puede ser

cuantificado, examinado el tamafio y el grado de la fusién de las
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calcosferitas, y que a su vez se puede relacionar con las manifestaciones
clinicas e histolégicas encontradas en los estudios que se realizaron

previamente. 2!

Se realizd un analisis micriscopico de escaneo electronico de las
calcosferitas en los pacientes afectados por raquitismo hipofosfatémico, para
establecer el grado de severidad de las manifestaciones dentales.

1,21

En el grado |, la fusién de las calcosferitas es mayor al 71%, la dentina

se encuentra relativamente normal y dificiimente se observa el limite de cada

una de las calcosferitas, por esta razdn, el tamario no pudo ser valorado.” ?’

En el grado Il, la fusion de las calcosferitas varia entre un 50 y 75%, el

diametro de cada calcosferita es mayor a 50 nm. %'

En el grado lll, la fusion de las calcosferitas es menor al 50% y el

diametro de cada calcosferita es menor a 50 nm. "2’

Teniendo estos resultados, se concluyd que el espectro de severidad
establecido por microscopia electronica se encontraba estrechamente
relacionado con los hallazgos clinicos e histologicos previamente realizados.
Determinando que los pacientes que tenian grandes camaras pulpares y un
mayor numero de abscesos dentales (grado lll), mostraron las calcosferitas
mas pequefas y en menor grado de fusion, por el lado contrario, los
pacientes que presentaban camaras pulpares de tamafo normal y un minimo
de abscesos dentales (grado I), mostraron calcosferitas mas grandes, las

cuales se encontraban bien fusionadas y con limites indistinguibles.

La falta de atencion médica y de un tratamiento temprano en una madre

que se encuentra afectada, puede ser un factor importante que conduzca a la
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formacién de dentina globular en el feto durante la vida intrauterina, esto
indica que, si la madre tiene un tratamiento temprano, se puede evitar la

formacion de dentina globular en el feto.?'

8. OPCIONES DE TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

En los pacientes con raquitismo hipofosfatémico, la prevencién de los
abscesos juega un papel muy importante, es por eso que, dependiendo el
autor, se han sugerido diferentes tipos de tratamiento, segun la severidad del

dafio. 8

La mayoria de los autores recomiendan que todos los pacientes, sin
importar el grado de severidad que presenten, deben estar sometidos a un
control dental regular, utilizando pruebas de vitalidad para localizar cualquier
compromiso pulpar si es que este existiera, asi como un control radiografico

de todos los dientes y aplicacion tdpica de fluoruro.™ ©2

El tratamiento recomendado a seguir en ambas denticiones para los
pacientes con severidad grado | para preservar la integridad de la pulpa, es
la colocacion de selladores de fosetas y fisuras para crear una barrera
mecanica que impida el paso a las bacterias que puedan afectar a la pulpa
(Figura 28). Otra técnica recomendada es la colocacion de resina fluida en
las caras oclusales de los dientes posteriores, con un sistema de
autograbado, gracias a su baja viscosidad, es de facil aplicacién y tiene la

capacidad de penetrar en las posibles fracturas que existan en el esmalte."®
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Figura 28. Selladores de fosetas y fisuras.”'

Debido a la formacién atipica y a los defectos en los tubulos dentinarios que
presentan estos pacientes, la adhesion se vera afectada, por lo que el
cuidado en la colocacion de las resinas tendra que aumentar para lograr la
mejor retencién posible, contando con un aislado correcto para tener un

mejor control de humedad y la mayor antisepsia posible.?®

Es importante recalcar el uso de un sistema de autograbado, ademas
de que el modo del empleo es mas facil y el tiempo de trabajo es menor, es
un sistema menos agresivo para el esmalte. Esta comprobado que el uso de
un acido fosférico en un tiempo prolongado, aumenta el riesgo de danar al
esmalte y a la pulpa, por lo ancho de los tubulos dentinarios y la proximidad

que existe entre la camara pulpary el esmalte.®®

Es necesario mantener en una revisidn constante estas resinas para
observar que no haya desgaste ni fracturas que faciliten el paso de los

microorganismos a la camara pulpar (Figura 29).G
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Figura 29. Radiografia interproximal que muestra la capa de resina en las caras oclusales.’

Para los pacientes con severidad grado Il y lll, los cuales ya presentan

multiples abscesos, el tratamiento propuesto es radical.” % ¢®

Cuando hay compromiso pulpar asociado con periodontitis apical y
abscesos espontaneos, es necesario evaluar la movilidad dental que hay y el
soporte del hueso alveolar que existe para determinar si el érgano dentario
debe ser extraido o se debe someter a un tratamiento de pulpectomia,
tomando en cuenta que el prondstico de la pulpectomia es muy reservado en
ambas denticiones ya que el trabajo mecanico se ve comprometido debido a
la dentina globular (Figura 30). Los microorganismos pueden quedar
atrapados entre espacios que existen entre las calcosferitas, aun cuando se

cumpla con el protocolo de irrigacion y obturacion.? ¢®
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Figura 30. Se observa un proceso infeccioso con una pérdida alveolar considerable.’

En caso de que el 6rgano dental no pueda ser tratado endoddncicamente y
se tenga que realizar la extraccion, se debe colocar un mantenedor de

espacio.?
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Debido a la alta susceptibilidad y al historial de abscesos que éste tipo de
pacientes presentan, se recomienda hacer pulpectomias profilacticas (Figura
31), restaurando con coronas de acero cromo los dientes posteriores,

mientras que los dientes anteriores podran ser restaurados con resinas,

iondmero de vidrio modificado, coronas de acero cromo O coronas con
2,6,8

fundas de celuloide (Figura 32) .

Figura 31. Pulpectomia profilactica.’

1

Figura 32. Restauraciones con coronas de acero cromo y resinas.
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Se ha cuestionado el uso de pulpotomias profilacticas, ya que se ha
comprobado que tienen una mayor probabilidad de fracaso debido a que el
tratamiento profilactico se realiza en pulpas no saludables. Estos dientes
pueden tener extensiones pulpares que se comunican con la cavidad oral,
dando como resultado exposiciones microscopicas desde el momento de la
erupcion, puede no haber ninguna sintomatologia y aun asi las pulpotomias
se estan realizando en un tejido pulpar no tan sano como se pensaba y el
proceso infeccioso puede progresar sin ser detectado. Es por esa razén que
un enfoque de tratamiento mas radical como es la pulpectomia puede ser

mas beneficioso.?

En los dientes permanentes de pacientes jovenes, puede haber
complicaciones a la hora de realizar el tratamiento de conductos, ya que en
ocasiones el cierre apical esta incompleto, por lo tanto, aparte de la
preparacion del conducto radicular por medio del trabajo mecanico, la
irrigacion apropiada y una medicacion intraconducto, se va a requerir la
creacion de un tapon apical, utilizando agregado de triéxido mineral (MTA)

antes de la obturacién final.®

Para rehabilitar los dientes permanentes, es de suma importancia
verificar que haya el tejido suficiente para soportar una corona ya que el uso
de postes intrarradiculares esta totalmente contraindicado debido a que la
dentina es incapaz de soportar las cargas generadas por el poste

ocasionando una posible fractura.®

Otra contraindicacion es el uso de coronas de ceramica ya que
requieren un mayor desgaste de tejido dental para su colocacion en
comparacion con las coronas de metal, las cuales serian el material de
primera eleccién para restaurar este tipo de dientes, sin embargo, ya que

para los pacientes es importante la estética se propone el uso de coronas de
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metal porcelana. Esta opcion de tratamiento garantiza ademas de la estética,
la prevencion de un posible desgaste oclusal, utilizando un abordaje
minimamente invasivo. Ademas, se asume que la adhesidén es mayor ya que

no es necesario tratar al esmalte ni a la dentina para su cementacion.
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CONCLUSIONES

El raquitismo hipofosfatémico, es una enfermedad en la que, si no es
diagnosticada a tiempo y no se da un tratamiento temprano, aumentan las
probabilidades de que las caracteristicas fisicas y dentales propias de esta

enfermedad sean de mayor severidad.

Los cirujanos dentistas como los pediatras, tenemos la obligacion de
saber las manifestaciones dentales, ya que un diagnéstico oportuno, sera de
gran ayuda para tomar medidas preventivas contra futuros abscesos,
manteniendo la integridad pulpar de los érganos dentarios y asi evitar la
pérdida prematura de los dientes o realizar tratamientos dentales mas
invasivos, que por lo general se efectuan en pacientes muy pequefios, por lo
que no se garantiza la cooperacion del nifio y puede haber dificultades

durante el tratamiento.

La denticion que con mayor frecuencia manifiesta alteraciones es la
primaria, ya que el tiempo de mineralizacion es mas corto que el de la
denticion permanente, sin embargo los dientes permanentes no estan
exentos del riesgo a padecerlas, es por eso que es de suma importancia
informar a los padres sobre las caracteristicas dentales que pueden aparecer
y educarlos para que ellos a su vez sean cuidadosos con la higiene bucal del
paciente, la cual juega un papel muy importante; asi como darles un
seguimiento con revisiones periddicas en el consultorio dental, aplicaciones
tépicas de fluoruro y colocacién de selladores de fosetas y fisuras, ya que el
mejor tratamiento que se le puede ofrecer tanto a estos pacientes como a los

que no estan comprometidos sistémicamente, es la prevencion.

51



RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO EN EL PACIENTE
ODONTOPEDIATRICO.

Una vez que el paciente presenta abscesos dentales y movilidad, el manejo
odontoldgico podria ser mas agresivo, recurriendo incluso a extracciones y a

pulpectomias profilacticas.
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