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OBJETIVO

Describir la etiologia, caracteristicas clinicas y radiograficas generales de
la dentinogénesis imperfecta, asi como el manejo preventivo y
restaurativo que debe llevar el odontélogo en pacientes pediatricos que

presentan esta condicion.

INTRODUCCION

Las mutaciones o alteraciones en el genoma humano traen consigo
ciertas patologias o sindromes hereditarios que pueden repercutir en los

tejidos dentales.

La dentinogénesis imperfecta (Dl), es el resultado de la alteracion en la
codificacion de las proteinas encargadas de la mineralizacion de la
dentina, lo que traera consigo la creacion de un tejido con irregularidades

de color, forma y funcion.

El presente trabajo de investigacion bibliografica, esta dirigido a la
comprension de la DI, desde su manifestacion en el momento de la
odontogénesis, hasta las caracteristicas clinicas y radiolégicas que
presenta, ademas de su apropiado manejo odontoldgico, que aunque con
limitaciones, pretende devolver funcidén y estética a quien padece esta

condicion.

Se hace énfasis en el deber del cirujano dentista como educador para la
salud, cuyo deber es la promocion, sensibilizacion y difusion de
conocimientos tales como la higiene bucal, nutriciébn y prevencion, para
evitar en la medida de lo posible que los pacientes con DI se enfrenten a
la pérdida excesiva de tejido dental por afectaciones ajenas a su
padecimiento y a su vez, sean sometidos a tratamientos restaurativos de

mayor invasion.



1. ODONTOGENESIS

La odontogénesis (del griego odonto. ‘Diente’ y génesis ‘generacion’) es el
proceso de desarrollo y formacién de los dientes, tanto de los 20 érganos
dentales deciduos como los 32 6rganos dentales permanentes.

Comprende una serie de sucesos quimicos, morfolégicos y funcionales

que se llevan a cabo a partir de la 62 semana de vida intrauterina (Fig.1). 2

12

Figura 1. Embrion durante la 6 semana de vida intrauterina.

Este proceso abarca dos fases:

1) La morfogénesis o morfodiferenciacion, donde se lleva a cabo el

desarrollo de los patrones coronarios y radiculares.

2) La histogénesis o citodiferenciacion, durante este proceso se
forman los distintos tejidos dentarios a partir de dos capas
germinativas: el ectodermo, que dara origen al esmalte y el
ectomesénquima (células de la cresta neural) de donde derivara el
complejo dentino-pulpar, cemento, ligamento periodontal y hueso

alveolar.®

El primer signo de desarrollo del diente se lleva a cabo durante la

morfogénesis, con la formacién de la banda epitelial primaria proveniente
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del ectodermo, la cual esta conformada por dos capas: Una superficial de
células aplanadas y una basal de células altas, que a su vez, estan
conectadas al mesénquima por medio de la membrana basal que juega
un papel importante en la diferenciacion celular y la organogénesis

dental.?®

El ectomesénquima subyacente, induce a las células basales del epitelio
bucal para su proliferacion, formando asi, la banda epitelial primaria que

posteriormente dara lugar a dos nuevas estructuras (Fig. 2):

Lamina vestibular: formada por células que proliferardn dentro del
ectomesénquima, aumentando su tamafio y formando una hendidura que
con el paso del tiempo, dara lugar al surco vestibular que a su vez formara

el carrillo y la zona dentaria.

Lamina dentaria: Alrededor de la octava semana de vida intrauterina se
derivaran de ésta lamina 10 crecimientos epiteliales en el
ectomesénquima de la maxila y la mandibula, correspondientes a los 20
dientes de la denticion primaria.

Banda epitelial primaria

. - . . 2
Figura 2. Formacion de las laminas vestibular y dental.
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Durante el quinto mes de gestacion, se originaran de igual forma los 32
gérmenes correspondientes a la denticién permanente. °
Una vez pasado este proceso, los gérmenes dentarios atraviesan una

serie de etapas llamadas estadios, para llegar a su desarrollo final.

1.1 Estadio de brote o yema

Es una etapa breve que consiste en el crecimiento localizado de células
ectodérmicas, rodeadas por células mesenquimatosas en constante
proliferacion, que gradualmente aumenta de tamafio tomando una forma

céncava (Fig. 3).*

Epitelio

: . vestibular
——Lémina . *
dentaria

Condensacion . /83 P
del mesénquima -./&5 rote o yema
S (futuro 6rganc
‘. delesmalte) -

g, B I

Figura 3. Formacion del diente en etapa de brote. 13

1.2 Estadio de casquete

Durante la novena semana de vida intrauterina, las células adquieren una
total forma concava y en el centro se encuentra una porcion del
ectomesénquima, futura papila dentaria, que con el tiempo dara origen al
complejo dentino-pulpar.

El tejido mesenquimatico que se encuentra fuera del casquete, se

condensara dando lugar al foliculo dental.?®
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Se distinguen histolégicamente tres estructuras que daran origen al
esmalte: epitelio dental externo, epitelio dental interno (células que se

diferenciaran en ameloblastos) y reticulo estrellado (Fig. 4).

Epitelio externo
del esmalte Epitelio Epitelio
< intermedio

bucal

Saco
. dental

Figura 4. Fotomicrografia del diente en desarrollo en la etapa de casquete. 14

1.3 Estadio de campana

En este momento las dos extensiones del casquete contindan proliferando
adquiriendo la forma de una campana, esto sucede durante las semanas
14 a 18 de vida intrauterina.’

Este estadio se divide en una etapa inicial y una etapa avanzada:

Etapa inicial:

. Lalamina dentaria del diente primario se contraey a su vez se
comienza a crear una extension, la que dara lugar al diente de la segunda
denticion.

. El 6rgano del esmalte cuenta con una nueva capa denominada
estrato intermedio, quien sera un apoyo indirecto en la mineralizacion del

esmalte durante la amelogénesis (Fig. 5).
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Ephelio bucal

Reticulo estrellado

Asa cervical

Saco dentano

. Lo 2,14
Figura 5. Campana en estadio inicial, se observan las nuevas estructuras formadas.

Etapa avanzada:

. El epitelio externo tendra pliegues que seran de utilidad para tomar
la nutricion del saco dentario.

. Los epitelios dentales externos se unen para formar el asa
cervical de la cual se deriva la raiz dentaria.

. El reticulo estrellado aumenta de grosor por la presencia de mayor
liquido intercelular.

. El estrato intermedio contard con mayor numero de células en
zonas que seran cuspides o bordes incisales.

. Las células del epitelio interno ahora son ameloblastos jovenes y
en la papila dentaria comenzard la diferenciacion de los preodontoblastos
gue finalmente se convertiran en odontoblastos, quienes comenzaran a
depositar las primeras laminillas de dentina.

. Simultdneamente la parte central de la papila dental dara origen a

la pulpa dentaria (Fig. 6).>
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Tejido 6seo en formacion

Asa cervical

Brote del diente permanente

5 Papila dentaria

Epitelio dental intemo

Estrato intermedio

Reticulo estrellado

Saco dentario

SRR RN, T4

.. AN s T T .
e AT, ’.c. Wi WY

Figura 6. Campana avanzada, formacion del asa cervical en donde comienza la diferenciacion de

los preodontoblastos.2

1.4 Estadio terminal o aposicional

Recibe el nombre de aposicional, ya que en este momento se identifica en
las zonas de bordes incisales y cuspides el depdsito de la matriz del
esmalte sobre las capas de dentina que contindan en desarrollo, cada una
de estas capas es inmediatamente seguida por su fase inicial de
mineralizacion y el depdsito se lleva a cabo de forma regular y ritmica (Fig.

7).
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Estrato intermedio

Esmalte
Ameloblastos W Z, 7 -.‘
/-
Odontoblastos 7.

Dentina ’; """lﬂ“ "' —

'’ { ',. ’ .. o X \ i
l(/ 'l// , N

/T Wi " <
i/
Reticulo estrellado —p s — { — /” «_', :

Saco dentario — gl || ; LA

Predentina —;

Figura 7. Estadio terminal, se destaca el inicio de la formacion de los tejidos duros.

Una vez formada la corona del diente, comienza el desarrollo del patrén
radicular. *°
La mineralizacion de los dientes deciduos se inicia entre el 5° y 6° mes de

vida intrauterina (Fig. 8).

Figura 8. 5° mes de vida intrauterina donde comenzara la mineralizacién de los dientes

. .15
primarios.
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2. DENTINOGENESIS

2.1 Generalidades

La dentinogénesis es el proceso durante el cual la papila dental elabora
mediante los odontoblastos (células especializadas), una matriz organica

que posteriormente serd mineralizada y recibira el nombre de dentina. #*

La formacion de dicha matriz se lleva a cabo durante el estadio de
campana avanzada de la odontogénesis, durante las semanas 14 a 18 de

vida intrauterina.

El proceso lleva un orden determinado y éste comienza en la zona del
vértice de la papila dental, lo que correspondera a las cuspides y bordes
incisales, desde este punto, proseguird su avance en direccion cervical
hasta terminar de constituir la dentina coronaria. Para la zona radicular
continuara su trayecto de depdsito en sentido apical bajo la induccion de

la vaina epitelial de Hertwig.

El desarrollo de la dentinogénesis se divide en tres etapas:

. Elaboracion de la matriz organica
. Maduracion
. Calcificacion o mineralizacion

Para conocer y entender el desarrollo de este tejido, sera importante en
primera instancia, abordar el ciclo vital de las células encargadas de su

elaboracion. 2
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2.2 Ciclo vital de los odontoblastos

Los odontoblastos son células derivadas de la cresta neural, y su
diferenciacion es la consecuencia de las interacciones entre las células de
la papila dental y el epitelio dental interno. Son a su vez, responsables de

la sintesis, maduracién y mineralizacién de la dentina.’

El ciclo vital de estas células esta conformado por cuatro etapas:

. Células mesenquimaticas indiferenciadas
. Preodontoblastos

. Odontoblastos jovenes

. Odontoblastos secretores

Las células mesenquimaticas indiferenciadas se ubican en la periferia de
la papila dental, son pequefias y se encuentran distanciadas entre si por
una matriz extracelular con poco contenido de fibras de colageno, lo cual
cambiara gradualmente ya que previo a comenzar la diferenciacion, las
células ectomesenquimaticas comienzan a segregar Yy sintetizar
colagenos tipo | y lll, proteoglucanos, glucosaminoglucanos sulfatados y

fibronectina.>’

Posterior a esto, se continda la diferenciacién a preodontoblastos, dichas
células ahora son de un mayor volumen, contienen mayor nimero de
organulos (complejos de Golgi y RER, encargados de sintesis y
maduracion de proteinas de la dentina) y se ubican con una mayor

proximidad unos con otros.?’
Como acto de diferenciacién terminal, los preodontoblastos sufren una

altima division mitética para convertirse en odontoblastos jovenes, dando

origen a dos células superpuestas: La mas cercana a la membrana basal
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se diferenciara en odontoblasto, mientras que la subyacente sera

denominada célula subodontoblastica de Hohl o de reserva.*’

Una vez formados, los odontoblastos jovenes contaran con uniones de
tipo adherente entre si y luego, se polarizaran aumentando su volumen y
tomando una forma mas cilindrica. Inmediato a esto, se inicia la actividad
secretora de predentina en el polo proximal del ahora denominado

odontoblasto secretor (Fig. 9).

La predentina ocupa el espacio que existe entre el 6rgano del esmalte y
los odontoblastos, dicha matriz estd compuesta por coldgenos tipo |
(90%), V y VI, algunas sustancias no colagenas y proteoglucanos.? La

primera mineralizacion de la predentina sera contribucidon de los

<— Dentina
«— Pradenting
Pradentina
Odontoblssto |§
maduro
2ecrator
Odontoblaato
2scrator
Amsloblastos
Esmalte <,
I _:minz basal
Dentina ~—__ ameloblastica
~— (futura CAD)
Odontoblasto
joven
il
( ‘ o p === Ameloblsatos
\ % > 1 jovenss
Epitelio externo % ) o -
del organo S i B o A
del ezmaits p———
«— Lamina basal
Epitelio Papila ameloblastics

nterno dental |\

preameloblastico J ] +— Pracdontoblazto

Germen dentario
en astadio aposicionsl

|

l : Celuls
subcdontoblaztica
d

Epiteliointemo ________ I s
preameloblsstico ~
@ @ q _  Células mesanquimaticaz

k_-——-(} de la pspils dental
@ ®

Figura 9. Etapas de diferenciacion de los odontoblastos.2
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2.3 Formacion de la dentina

Una vez analizado el ciclo de maduracion de los odontoblastos y las
funciones que desarrollan durante este periodo, sera momento de abordar
la secuencia de elaboracion de la dentina:

2.3.1 Dentina del manto

La dentina del manto corresponde a la primera predentina formada, dicha
dentina estd situada en contacto con el esmalte dental (unién
amelodentinaria) (Fig. 10).

Posee una sustancia fundamental rica en glucosaminoglucanos sulfatados
y a su vez, incluye fibras de colageno gruesas, también denominadas
fibras de Von Korff. Cuando la dentina del manto llega aproximadamente
a los 6um de espesor comienza la mineralizacion, con la participacion de

los odontoblastos %2, esto ocurre de la siguiente manera:

1. Captacion y almacenamiento de Ca

2. Elevacion de los iones fosfatos de forma local por medio de la
fosfatasa con pH alcalino, localizada en su superficie

3. Formacion de vesiculas matriciales (precipitan calcio y fosfato para

convertirse en hidroxiapatita)

Esmalte [ & ¢! ¢ AT
ién BN L Y ol
Unidn > oA

amelodentinaria

;

Dentina |
del manto

Figura 10. Corte histolégico de la dentina del manto.4
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También es importante mencionar que la sialoproteina dentinaria (DSP)
participa en la calcificacion de la dentina del manto, ya que ésta es
segregada por preameloblastos y odontoblastos jévenes, actuando como

agente regulador del proceso. ’

2.3.2 Dentina circumpulpar

Es la siguiente fase de formacion de la dentina, una vez establecida la
dentina del manto y a medida que ésta se mineraliza, los odontoblastos
continban produciendo matriz organica, formando asi el resto de la
dentina circumpulpar (Fig. 11).

Las caracteristicas de esta dentina difieren de la dentina del manto, ya
que en este caso, existen fibras de coldgeno més delgadas dispuestas de

tal manera que forman una red.

Esta dentina se forma gracias a la secrecion de colageno vy
proteoglucanos por el odontoblasto. A través de estos procesos
odontoblasticos se transporta, entre otras cosas, fosforina dentinaria
(DPP) que es la molécula iniciadora del proceso de mineralizacion de la
dentina circumpulpar, ya que se une a las fibras colagenas y facilita la
formacion de cristales de hidroxiapatita. Con esto, se producird una
aposicion de dichos cristales en varios puntos a la vez y se forman
nacleos de cristalizacién globulares, llamados calcosferitos, los cuales se
fusionaran entre si. Cuando existe una incorrecta fusion de calcosferitos,
se origina un defecto en la mineralizacion de la dentina dando como

resultado la llamada dentina interglobular. &’

La dentina estd formada por tubulos que se forman alrededor de las
proyecciones citoplasmaticas de los odontoblastos y atraviesan todo el
ancho de la dentina. La dentina que recubre los tubulos recibe el nombre

de dentina peritubular (constituye la masa principal de la dentina
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circumpulpar), mientras que la dentina situada entre los tdbulos es
conocida como dentina intertubular.
Se ha observado que la dentina peritubular estd mas mineralizada que la

dentina intertubular y en consecuencia, es méas dura. ®

La dentina circumpulpar ocupa gran volumen en el diente y se encuentra

mas calcificada que la del manto.

Siempre persiste una capa de predentina y la matriz dentinaria
previamente mineralizada (también llamada frente de mineralizacion),
cuando la predentina se encuentra ausente, se estd frente a una
patologia, ya que el espesor de la dentina estaria disminuido. Un ejemplo
de ello, seria la dentinogénesis imperfecta asociada a osteogénesis

imperfecta.

Figura 11. Corte donde puede verse la dentina circumpulpar. 4

| 18



2.3.3 Dentina radicular

La formacion de la dentina radicular es similar a los mecanismos de la
dentina coronaria (del manto y circumpulpar)

La dentinogénesis de la raiz inicia cuando la formacion del esmalte ya se
ha completado y la deposicion de la dentina coronaria se encuentra
avanzada.

Existen algunas variantes en esta zona, si bien las fibras colagenas son
gruesas, estas son paralelas entre si y la aposicién de la dentina es mas
lenta que en la zona de la corona dental; El patron de mineralizacion es

similar con la diferencia de que los calcosferitos son mas pequefios.?

3. DENTINA

3.1 Generalidades

La dentina, conocida como el eje estructural del diente, es el tejido vivo,
inervado y mineralizado que representa el mayor volumen de los 6rganos
dentales, es capaz de responder a estimulos mecénicos y quimicos del
entorno, normalmente no se encuentra expuesta al ambiente bucal ya que
en la zona coronaria esta revestida por el tejido del esmalte (y a su vez
representa un soporte mecanico para dicho tejido), mientras que en la

zona radicular permanece cubierta por el cemento. ***

La dentina es una matriz a base de colageno y fosfato (hidroxiapatita)
similar al hueso, formada por multiples tibulos dentinarios que atraviesan
su espesor y contienen las extensiones citoplasmaticas de los

odontoblastos que una vez formaron la dentina y la mantienen.

En cada diente, el espesor de la dentina es mayor en los bordes incisales
y en las cuspides, mientras que en la raiz es menor, dicho espesor varia

dependiendo la edad, ya que como se menciona en el capitulo 2, la
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dentina presenta un crecimiento aposicional durante el paso del tiempo,
es por ello, que en pacientes pediatricos el espesor dentinario es menor

que en pacientes geriatricos. %

La dentina se clasifica segun el periodo de su desarrollo (histogenética)

en:

. Dentina primaria: Forma el cuerpo del diente y estd compuesta por
la dentina del manto, dentina interglobular, dentina circumpulpar, dentina
peritubular y dentina intertubular.

Se caracteriza por la continuidad de los tabulos desde la pulpa a la union
amelodentinaria y por las lineas de incremento que indican un patrén de

dep6sito ritmico de 4pm de dentina. &

. Dentina secundaria: Es aquella que se forma solo después de la
erupcion del diente y cuando las raices estan formadas, el depdésito de
esta dentina es mucho mas lento que el de la dentina primaria pero su
produccion es continua durante toda la vida del diente (Fig. 12).

Es de mayor espesor en las zonas del techo, suelo y paredes de la
camara pulpar, su formacién con el paso del tiempo, tendrd& como

consecuencia una disminucién progresiva de la camara pulpar. 8**

Dentina secundaria Dentina primaria

Figura 12. Sector de transicion entre la dentina primaria y secundaria observada por los cambios

de direccion ligeros de los tubulos dentinarios.2
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. Dentina terciaria: Es conocida también como dentina reparativa,
reaccional o patolégica, ésta se forma en respuesta a traumatismos o
estimulos nocivos y solo se deposita en &reas localizadas de manera que
sea posible aislar y proteger a la pulpa. La calidad y cantidad de dentina

terciaria producida, sera directamente proporcional a la duracion e

intensidad del estimulo nocivo, mientras mas acentuado sea, mas rapida
8-11

e irregular sera la aposicion del tejido (Fig. 13).

Dentina
reparativa

Pulpa

Figura 13. Formacion de dentina reparativa por debajo de la preparacion de una cavidad.4

Los estimulos nocivos, ademas de provocar el depoésito de dentina
terciaria, pueden inducir cambios en la morfologia de los tubulos
dentinarios cuando son persistentes y no muy graves, ocasionando el
deposito de sales de calcio lo que aumenta la cantidad de dentina
peritubular y obliterando los tubulos, recibiendo el nombre de dentina

transliicida o esclerética.?

| 21



3.2 Propiedades fisicas

Una vez conocidas las propiedades fisicas de la dentina en estado de
salud, estas se podran comparar clinicamente, con las caracteristicas
fisicas que tiene cuando atraviesa un proceso de dentinogénesis

imperfecta.

Ya que la dentina es menos translucida que el esmalte, debido a su grado
de mineralizacion, el principal aporte de color del diente seré brindado por

este tejido, quien generalmente presenta un color blanco amarillento.?*°

El color de la dentina puede variar de un individuo a otro y esto puede
depender de diversos factores como son: El grado de mineralizacion, la
vitalidad pulpar, la edad del individuo (esclerdsis fisiologica de los
tdbulos), pigmentos enddgenos causados por traumatismos o por la
ingesta de algunos medicamentos, pigmentos exdgenos dados por

restauraciones metélicas, tabaquismo etcétera.>*®

La dureza y radiopacidad son definidas por el grado de mineralizacion,
con un 20% menos de minerales que el esmalte, la dentina es mas blanda
y por tanto tiene menor radiopacidad.

La dentina puede resistir mayores fuerzas de distension 'y
compresion que el esmalte, la elasticidad dentinaria le permite amortiguar
las fuerzas masticatorias, compensando la rigidez del esmalte, ésta
varia de acuerdo al porcentaje de sustancia organica y agua que

contiene.*810

Gracias a los tubulos dentinarios, la dentina tiene cierto grado de
permeabilidad, permitiendo el paso de distintos elementos o soluciones.
Esta propiedad es importante a nivel clinico por ejemplo, para el uso de

los adhesivos.*&1°
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3.3 Propiedades quimicas

Diversos estudios aproximan la composicién quimica de la dentina de la
siguiente forma: 70% de cristales de hidroxiapatita (materia inorganica),
20% de fibras coldgenas con pequefias cantidades de proteinas y 10% de

agua. Esto puede variar dependiendo las diversas zonas.®*!

3.3.1 Materia organica

La materia o matriz organica esta compuesta en un 90% por colageno que
sintetizan los odontoblastos. El tipo | representa el 98% del total, el tipo Il
entre el 1-2% y el tipo V el 1%. *

El colageno tipo IV se ha encontrado presente en las etapas iniciales de la
dentinogénesis cuando existe la membrana basal que separa la
predentina de los ameloblastos y los colagenos tipo V y VI se han descrito

en distintas regiones de la predentina. #**

Las proteinas no colagenas que resaltan en la matriz organica son cuatro,
de las denominadas SIBLING (Small Integrin-Binding Ligand, N-linked
Glycoprotein):

1) Fosfoproteina dentinaria (DPP) que después del colageno es el
componente mas abundante de la dentina y encargada de la
mineralizacion.

2) Sialoproteina dentinaria (DSP) también participa en la
mineralizacion.

3) Sialofosfoproteina dentinaria (DSPP)

4) Proteina de la matriz dentinaria 1 (DMP1)

Los genes vinculados a la sintesis de estos compuestos estan ubicados

en el cromosoma 4.
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Los proteoglucanos (formados por proteinas y glucosaminoglucanos)
estan presentes también en la matriz dentinaria, el condroitin 4-

sulfato y el condroitin 6-sulfato son los GAG mas frecuentes (Fig. 14).2

Colagenos

Tipo |

Tipo | trimérico
Tipo V

Tipo i

Tipo VI, IX, X, XI, XII

Proteoglucanos

Decorina (PG Il)

Biglucano (PG I)

Condroitina, con 4- y 6-sulfato
Dermatan sulfato

Queratan sulfato

Perlecan (heparan sulfato)

Lipidos

Fosfolipidos (fosfatidilcolina, fosfatidiletanolamina)
Colesterol

Ester de colesterol

Triacilgliceroles

Enzimas proteoliticas, etc.

= Enamelisina

Metaloproteinasa de la matriz (MMP)

Inhibidores tisulares de metaloproteinasas de la matriz (TIMP)
Gelatinasas

Glucoproteinas/sialoproteinas
Osteonectina

Sialoproteinas de la dentina (DSP)
Fosfoproteinas de la dentina (DPP)
Sialoproteina 6sea

Osteopontina

Glucoproteina acida 6sea 75
Sindecan 2
Alfa-2-HS-glucoproteina (AHSG)
Laminina

Proteinas derivadas del suero
= Albumina

= Fibronectina

= |Inmunoglobulinas

Fosfoproteinas

= Proteina de la matriz de la dentina 1, 2
= ~y-Carboxiglutamato A

= Osteocalcina

= Proteina Gla de la matriz

Factores de crecimiento

Factores de crecimiento transformantes (TGF)
Factor inductor de diferenciacion condrogénica
Proteinas morfogénicas 6seas (BMP 2, 4, 7)
Factores de crecimiento fibroblastico (FGF)
Factores de crecimiento insulinicos (IGF)
Expresion transitoria de amelina-1

Figura 14. Componentes de la matriz orgémica.4
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3.3.2 Materia inorgénica

Los cristales de hidroxiapatita son el principal compuesto de la matriz o
materia inorganica, estos son parecidos a los que se encuentran en el
tejido 6seo y estan orientados de forma paralela a las fibras de colageno.

Ademas existe cantidad de fosfatos amorfos, carbonatos, sulfatos, fluor,
cobre, zinc, hierro, magnesio y calcio que actuara como reservorio para la

formacion de cristales de hidroxiapatita.®**

3.4 Estructura histoldgica

La estructura histolégica de la dentina esta constituida por unidades
estructurales basicas y unidades estructurales secundarias.

El conocimiento de la estructura histolégica de la dentina permite

interpretar con mas claridad las alteraciones patoldgicas que la afectan.

3.4.1 Unidades estructurales basicas

. Tubulos dentinarios: Son cilindros delgados que se extienden por
todo el espesor de la dentina, la pared del tibulo esta formada por dentina
peritubular; los tdbulos, alojan en su interior la prolongacion
odontoblastica principal y el fluido dentinal que proviene de la pulpa,
siendo éstas, las responsables de la vitalidad de la dentina.

Los tubulos de la dentina coronaria siguen un trayecto en forma de “S”; En
zonas incisales y cuspideas el trayecto es rectilineo y en la zona radicular

tienen una curvatura poco pronunciada (Fig. 15).
. Matriz intertubular o dentina intertubular: Esta distribuida entre las

paredes de los tubulos dentinarios, estd compuesta de fibras de colageno

sobre las cuales se depositan los cristales de hidroxiapatita.>*
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Figura 15. Corte transversal de los tubulos dentinarios, se observa dentina peritubular e

intertubular.2

3.4.2 Unidades estructurales secundarias

Son aquellas estructuras que se originan a partir de las unidades
estructurales basicas (Fig. 16 ).2°

. Lineas incrementales o de crecimiento: Se dividen en dos, las
lineas de Von Ebner que son creadas en las fases de descanso después
de aposicion de dentina y las lineas de Owen, producidas por la
alteracién en el proceso de la calcificacibn de la dentina.

. Dentina interglobular o espacios de Czermack: Se encuentra en la
periferia de la dentina coronaria, se origina por la falta de fusion de los
calcosferitos, es decir, un defecto en la mineralizacion de la dentina

. Zona granulosa de Tomes: Estd en la periferia de la dentina
radicular y se forma por la falta de mineralizacion de los gruesos haces de
fibras colagenas.

. Lineas o bandas dentinarias de Schreger: Representan el cambio

de rumbo de los tabulos dentinarios al realizar la curvatura primaria.
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—— Lineas de Owen

Espacios |
de Czermack

— Lineas de von Ebner

Cemento —

Zona granulosa |
de Tomes

©2009 Editorial Médica Panamericana

Figura 16. Diagrama representativo de las estructuras secundarias.

Una vez mencionados los componentes de la dentina, su estructura y sus
procesos de formacién dentro del ciclo de la odontogénesis, se puede
comprender el momento exacto donde se inicia una formacion patoldgica

o un fallo en las secuencias de mineralizacion.
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4. DENTINOGENESIS IMPERFECTA

4.1 Generalidades

Las mutaciones o alteraciones en el genoma humano traen consigo
ciertas patologias o sindromes hereditarios que pueden repercutir en los
tejidos dentales.

La dentinogénesis imperfecta (DI) se describe como una afeccion
autosdmica dominante que se origina en la etapa de histodiferenciacién
de la odontogénesis, afectando tanto a la denticion primaria como a la

denticién permanente.?*

Esta caracterizada clinicamente por una dentina con apariencia de color
azul, gris o ambar opalescente. Es frecuente observar que los érganos
dentales son propensos al desgaste incisal y oclusal, a fracturas y a una

disminucién de la dimension vertical (Fig. 16).1%2°

Figura 16. Vista intraoral de pacientes con DI I, se observa la coloracién distintiva y desgastes a
26,27

nivel general.

Radiograficamente presenta coronas bulbosas, constriccion cervical,
raices cortas en ocasiones y una progresiva obliteracion pulpar.
Como consecuencia del aumento del contenido organico y la reduccién

del inorganico puede observarse falta de contraste (Fig. 17).26%°
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Figura 17. Ortopantomografia de paciente con DI Il, se observa la obliteracién pulpar y variaciéon en

17
la forma de las coronas.

La histopatologia muestra una cantidad reducida de tubulos dentinarios
pero de mayor didmetro, que se presentan irregulares, desorientados y

espaciados con areas de matriz descalcificada.*®%

Para el diagnéstico oportuno de este padecimiento es importante la
realizacion de la historia clinica, tomando en cuenta los antecedentes
heredofamiliares, por otra parte hay que tomar en cuenta las

caracteristicas clinicas y radioldgicas antes mencionadas.

4.2 Etiologia

La etiologia de la dentinogénesis imperfecta yace de la mutacién genética
de los genes:

. DSPP (sialofosfoproteina dentinaria), mapeado en el cromosoma
4q12.

. Cbfal (asociado con el factor activador de los odontoblastos),

ubicado en el cromosoma 6p21.
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El genoma humano esta constituido por 46 cromosomas, quienes entre
otras funciones, transcriben la informacidén necesaria para la sintesis de
aproximadamente 6,000 proteinas. La alteracion en la sintesis de las
proteinas dentinarias, las cuales son llave en la iniciacion de la
mineralizacion, dara como resultado una estructura dentinaria deficiente

con cambios en su morfologia.'*?°

4.3 Incidencia
Se ha reportado que afecta a 1 de cada 6,000 a 8, 000 nacimientos y no
hay predisposicion por sexo, estos estudios son principalmente tomados

de casos en EE.UU, 20:23:25.28

4.4 Antecedentes

. Barret, 1882: Reportd una anomalia con el nombre de dentina

opalescente hereditaria.

. Guilford, 1887: Describi6 el caso de un joven fisicamente normal de
16 afios con los dientes de color café oscuro y un desgaste severo

hasta el nivel de la encia, la denominé odontogénesis imperfecta.

. Talbot, 1893: Publicé el primer informe que describe el trastorno
como un defecto del esmalte.

. Roberts y Schour, 1939: la denominaron “Dentinogénesis
imperfecta” y asociaron esta patologia con alteraciones dentales

similares a pacientes con osteogénesis imperfecta (Ol).

. Shields y cols, 1973: Clasifica a la dentinogénesis imperfecta en

tres tipos: %%
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4.5 Clasificacion

4.5.1 Tipo |

A diferencia de los tipos Il y lll, este tipo esta directamente asociado a la
osteogénesis imperfecta (Ol), una enfermedad de carécter hereditario que
se origina debido a mutaciones en los genes COL1Al1 y COL1A2,
encargados de la codificacion del colageno tipo I, que como se sabe,
representa el 98% de los colagenos que componen la materia orgéanica de

la dentina normal.*%2°

Los pacientes con Ol presentan caracteristicas clinicas tales como la
fragilidad del tejido éseo, asociado, segun la severidad, con escleréticas
azules, pérdida progresiva de la audicion, alteraciones pulmonares y
cardiovasculares. Del 10 al 50% de los pacientes con Ol presentan
dentinogénesis imperfecta y se presenta en ambas denticiones, siendo la

primera denticion la mas afectada. (Fig.18 y 19).*

Tipo Fragilidad 6sea Escleras azules Dentinogénesis Sordera Herencia
imperfecta
I Leve Presente Presente o Presente en la Autosémico
ausente mayoria dominante
II Extrema Presente Presente en Desconocido
algunos Esporadico o
autosoémico
dominante
m Severa Azulino al nacer Presente en Alta incidencia
algunos Autosémico
recesivo o
autosémico
dominante
v Variable Ausente Ausente Alta incidencia
Autosémico
dominante

. . L, ., .. .. . 21
Figura 18. Clasificacion de Ol y su relacion con las caracteristicas clinicas mas comunes.
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. . o " - . 21
Figura 19. Manifestacion clinica de esclerética azul que puede indicar presencia de Ol..

4.5.2 Tipo |l

También conocida como dentina opalescente hereditaria, la
dentinogénesis imperfecta tipo 1l (DI Il) tiene la caracteristica tipica de
dientes translucidos-opalescentes en color azul-marron claro y los

pacientes presentan ausencia de anomalias 6seas (Fig. 20).

La afectacion de los dientes suele ser mas grave en la primera denticion.
Aunque el esmalte no esta afectado, tiende a fracturarse por existir una
union amelodentinaria anébmala y estar soportado por una dentina muy
blanda.’

Las coronas tienen un aspecto bulboso, con una marcada constriccion
cervical, puede existir predisposicion a la infeccion bacteriana debido,
posiblemente, a la invasion bacteriana a través de los tubulos dentinarios
expuestos al medio oral 0 a necrosis pulpares consecutivas a la

obliteracion de la camara pulpar.??

La DI Il es determinada por un gen especifico autosémico dominante no
ligado al sexo (DSPP).
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Figura 20. Paciente con DI Il con zonas de esmalte fracturado y la tipica coloracion azul-marrén

24
claro.

4.5.3 Tipo Il

Esta patologia aislada solo se ha descrito en la poblacion de Brandywine,
en Maryland, EE.UU, por ello recibe también el nombre de dentina

opalescente de Brandywine.

Los dientes pueden presentar una coloracibn ambar y exposiciones
pulpares, radiograficamente las camaras pulpares pueden ser
anormalmente anchas, lo que da una apariencia radiografica de “dientes
de concha” que luego se obliteran debido a la dentina hipertrofiada

(Fig.19).%
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Figura 19. Ortopantomografia de paciente de 7 afios con DI I, donde se observan camaras

22
pulpares anchas.

4.6 Diagnosticos diferenciales

Debido a las caracteristicas clinicas de algunas enfermedades, la DI
puede ser confundida con cuadros clinicos de otros padecimientos, por lo
gue serd importante tomar en cuenta la historia clinica del paciente,
antecedentes heredofamiliares, estudios radiograficos y la observacion

clinica.

. Amelogénesis imperfecta (Al): En pacientes con Al, es comun ver
radiograficamente dientes retenidos, poco contraste entre la
dentina y el esmalte, debido a la falta de mineralizacion de éste
altimo y el tejido pulpar sin alteraciones de forma y tamafio.
Clinicamente, la Al presenta tonalidades amarillentas y un aspecto
rugoso, en donde el esmalte es el tejido afectado (Fig. 20). Los
pacientes refieren sensibilidad térmica.*!
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Figura 20. Amelogénesis imperfecta, se nota el caracteristico color amarillo y las superficies

p ; » 31
rugosas o “puntilleadas”.

. Hipomineralizacion incisivo-molar (HIM): Es una afectacion de la
estructura del esmalte, que generalmente afecta las cuspides de
los primeros molares y la zona incisal de los dientes anteriores,
dependiendo de la gravedad de la afectacién, se pueden observar
clinicamente opacidades bien delimitadas de un color blanquecino-
amarillo de superficie lisa, destruccion por caries e incluso alta

sensibilidad (Fig. 21).%?
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Figura 21. Hipomineralizacion incisivo-molar con zonas de afectacion delimitadas y destruccion

., 32
coronal post erupcién.

Caries de la infancia temprana: La Academia Americana de
Pediatria define la caries de la infancia temprana (CIT) como “la
presencia de uno o mas dientes cariados (cavitados o0 no),
ausentes (debido a caries), o restaurados en la denticién primaria,
siendo afectadas superficies lisas en nifios menores de tres anos”,
a diferencia de la DI, este padecimiento tiene caracteristicas
clinicas tales como la afectacion por caries principalmente de los
dientes anteriores superiores (Fig. 22), que comienzan con una
mancha blanca, progresando a una coloracion marrén o negra
(propia de la caries dental) e imicia afectando las zonas vestibulo
palatinas.

Radiograficamente se observan contrastes normales entre los

tejidos dentales, ademaés de forma y tamafio adecuados.*?
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Figura 22. Caries de la infancia temprana.33

5. TRATAMIENTOS PREVENTIVOS EN PACIENTES
PEDIATRICOS

El plan de tratamiento para pacientes con DI debe estar dirigido a
mantener las estructuras dentales, protegiéndoles del desgaste, atricion y
caries, ademas, es esencial un diagndstico y tratamiento precoz para
evitar llegar a casos de rehabilitacibn en maxilares edéntulos como
sucedia en el pasado. La mayoria de estos pacientes, requieren un plan
de tratamiento integral multidisciplinario, que depende de la edad del
paciente en el momento del diagnéstico, el estado clinico, la gravedad de

la enfermedad, las expectativas, y los recursos disponibles.*’

La prevencion es de suma importancia en cualquier area de la
odontologia, si lo que buscamos es mantener condiciones sanas y
prolongar la vida de los 6rganos dentales en cada individuo, los pacientes
con DI no seran la excepcién, el tratamiento requiere seguimientos
prolongados con el manejo de cada diente que erupciona en la cavidad
oral, debido a que son mas susceptibles a fracturas y caries profundas.?

Como primer paso, se debe conocer el nivel de riesgo cariogénico de
cada paciente, de este modo, se pueden establecer las acciones
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preventivas y terapéuticas mas adecuadas, de manera individualizada al
riesgo especifico de cada paciente. Debido a que los nifios con DI pueden
tener un riesgo mayor a caries, el odontélogo debe hacer hincapié a los
padres en la modificacién de los factores de comportamiento como lo son

la dieta y los habitos de higiene oral.3*

Como segundo paso, se realiza la correcta ensefianza del cepillado dental
en nifios, con apoyo de los padres. Esta medida combina dos elementos
importantes en la prevencion de la caries dental: Por un lado, la reduccion
de depdsitos de placa bacteriana y, por otro, la aplicacion de fltor

mediante el uso de crema dental.®*

Una vez que se ha educado a los padres del nifio con DI sobre las
modificaciones que se deben realizar en casa, correspondera al
odontdlogo llevar a cabo las siguientes etapas de prevencion, las cuales
incluyen profilaxis dental y aplicacion de barniz de flior (esta decision va
de la mano con el riesgo a caries de cada paciente). Ademas de hacer
énfasis en el cumplimiento del paciente a los controles integrales

periédicos.

Algunos autores recomiendan el uso de selladores de fosetas y fisuras
cuando los 6rganos dentales erupcionan, aunque el éxito de este

procedimiento varfa segun la severidad de la afeccién por DI.?*

En el tratamiento restaurativo, como se vera a continuacién, se emplean
generalmente materiales como resinas o coronas totales, en esto casos,
también sera relevante instruir tanto al paciente como a sus padres, la
forma adecuada de realizar la higiene de éstas restauraciones, a fin de
evitar acumulo de placa bacteriana que puede llevar a otras
complicaciones orales, mas alla de la caries dental (como ejemplo,
enfermedad periodontal) ya que de este modo se asegura una mayor
probabilidad de éxito y progreso adecuado en las restauraciones.?
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6. TRATAMIENTOS RESTAURATIVOS EN PACIENTES
PEDIATRICOS

El reto principal en pacientes con DI, es la prevencion de una mayor
pérdida de tejido dental y la restauracion de la funcion oral.

El objetivo del tratamiento temprano debe ser restaurar una buena
oclusion y estética, propiciar un crecimiento craneofacial favorable, crear
condiciones adecuadas para la erupcion de los dientes sucesores, evitar
la pérdida de la dimension vertical o la restauracidon de la misma, si es que
ésta ya se ha perdido.*®°

La DI es una condicion dificil de abordar ya que el protocolo de
tratamiento depende de la gravedad, el comportamiento y la edad del
paciente.

En la literatura existen diferentes propuestas para llevar un caso de DI,
entre las formas de manejo y tratamiento de estos pacientes se

encuentran:

. Coronas de acero cromo (CAC): El principal propdsito de la
colocacion de CAC, es prevenir la atricion de la estructura dental
afectada en los dientes posteriores de la denticion decidua, donde
la estética no es muy importante, ademas de ayudar al

mantenimiento de la dimensién vertical (Fig. 23). 16-°
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. . 19
Figura 23. Coronas de acero cromo en paciente con DI 11

Coronas estéticas: En los dientes anteriores se propone el uso de
coronas de celuloide (Fig. 24), 0 coronas de acero cromo con frente
estético, en estos casos, se puede ver comprometida la adhesién
por la estructura de la dentina, y de colocarse, se recomienda una

revision periédica cada tres meses.?*%*

Figura 24. Coronas de celuloide en érganos dentales 52, 51, 61 y 62.

. 23
Paciente con DI II.
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Resinas dentales: Algunos autores sugieren el uso de resinas
dentales principalmente en dientes anteriores (Fig. 25), acompanados

del uso de ionémero de vidrio y sin desgastar el tejido dentario. **
34, 35

Extracciones: Cuando existe desgaste oclusal excesivo o fracturas
a nivel radicular, se opta por el tratamiento quirdrgico, teniendo en
cuenta que los pacientes con DI | son de especial tratamiento,
debido a la posibilidad de causar fracturas en los maxilares u
osteonecrosis por la ingesta de bifosfonatos.

Posterior a estas intervenciones, se recomienda el uso de
mantenedores de espacio o si la zona edéntula es de gran

extensidn, se recomienda el uso de protesis parciales removibles.

Figura 25. Restauraciones con resinas en érganos dentales 12, 11,21 y 22 en paciente

conDI 1.
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CONCLUSIONES

La dentinogénesis imperfecta es un trastorno genético que provoca
graves perjuicios al paciente, no sdélo a nivel funcional, sino también,

psicoldgico y estético.

La obliteracién de la pulpa, los cambios de color, el desgaste acentuado y
la pérdida del esmalte son sélo algunas de las formas de dafio que

resultan de esta condicion.

Como se mencion6 a lo largo de esta investigacion bibliografica, el
diagndstico precoz y oportuno de un padecimiento por el Cirujano Dentista
sera fundamental para llevar a cabo un correcto manejo del paciente
desde etapas iniciales, siempre de la mano de la historia clinica y apoyos
radiograficos, ya que con ello se podria detectar una patologia mas
avanzada como lo es el caso de la DI | asociada a osteogénesis

imperfecta.

Por otro lado, el tratamiento para pacientes con DI no sélo se debe limitar
al area restaurativa, la actividad como educador para la salud del
odontdlogo, es fundamental en nifios, puesto que los dientes con esta
afectaciébn poseen una mayor cantidad de areas de retencion de placa
bacteriana y lo que se debe buscar, es la preservacion de la integridad
del esmalte dental el mayor tiempo posible o, si ya se cuenta con tejidos
demasiado afectados y restaurados con coronas, la opcion es la
ensefianza de la limpieza de dichas restauraciones, con el fin de obtener
mayor éxito del tratamiento; Se debe sensibilizar a la familia acerca de lo
trascendente y conveniente que es desarrollar habitos de higiene oral
adecuados a la condicion dental del paciente.
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