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Introduccion

Para poder entender la amelogénesis imperfecta (Al) es importante conocer todo el
proceso de la odontogénesis que es el proceso de desarrollo dental que conduce a la
formacion de los elementos dentarios, en este proceso vamos a encontrar dos
grandes fases; el primero que es la morfogénesis en el cual consiste en la formacion
de los patrones coronario y radicular a partir del ectodermo y del ectomesénquima, y
el segundo que es la histodiferenciacion que conlleva la formacién de los distintos
tipos de tejidos dentarios: el esmalte, la dentina y la pulpa en los patrones previamente

formados.

La morfogénesis se divide en cuatro estadios:
e Estadio de brote o yema
e Estadio de casquete
e Estadio de campana

e Estadio de aposicidon, terminal o madura

La amelogénesis imperfecta es un defecto hereditario del esmalte que se caracteriza
por alteraciones en la estructura y en aspecto clinico al esmalte, pudiendo afectar a

ambas denticiones.

Podemos encontrar 4 tipos principales de Al: 1. Tipo | o hipoplasica; 2. Tipo Il o
hipocalcificada; 3. Tipo Il o hipomadura; y 4. Tipo IV o hipomadura-hipoplasica con
taurodontismo. Estos cuatro tipos a su vez se subdividen en 15 subtipos en funcion
del fenotipo, y secundariamente, del modo de herencia.

Seis genes se han asociado con Al: AMELX, ENAM, MMP20, KLK4, FAM83H, Y
WDR72

Es importante poder conocer e identificar clinicamente este defecto en el esmalte para
poder realizar el correcto tratamiento, desde la fase preventiva hasta la fase

rehabilitadora.

El objetivo de esta tesina es describir las caracteristicas clinicas bucales de la
amelogénesis imperfecta en pacientes pediatricos para determinar la correcta
planeacién de tratamiento a partir de la revision bibliogréfica.



La edad pediatrica comprende desde el nacimiento hasta los 14 o 18 afios, abarcando

un variado surtido de pacientes desde el recién nacido hasta el adolescente.

e Recién nacido: 0 a 28 dias.
e |actante: 1 mes a 24 meses
e Pre-escolar: 2 a 6 afos

e Escolar: 7 a 10 afos

e Adolescencia: 11 a los 19 afios

Los pacientes con Al experimentan una estética deficiente, una sensibilidad dental
excesiva y una funcién masticatoria comprometida, por lo que con frecuencia se
requieren tratamientos dentales a una edad temprana. Esta revision bibliogréafica
describe las opciones de tratamiento en cada etapa del paciente pediatrico, asi como
el impacto psicosocial que tiene en ellos la Al y los resultados de los materiales de

restauracion seleccionados segun la evidencia de la literatura.

Aunqgue la Al afecta solo a la formacion del esmalte, tiene consecuencias significativas
para los pacientes afectados. A menudo, los pacientes con Al experimentan
dificultades para mantener la higiene bucal, una funcién masticatoria disminuida y una
autoestima mas baja, lo que afecta su calidad de vida en general. Ademas, la mayoria
de las variantes de Al requieren un tratamiento dental extenso, que puede llevar
mucho tiempo y, a menudo, representa una carga econOmica significativa para su
familia. Por lo tanto, los médicos deben considerar alternativas de tratamiento para
equilibrar las necesidades estéticas y funcionales del paciente, el estado de
crecimiento y desarrollo del paciente, las implicaciones financieras para la familia del

paciente y el prondstico a largo plazo.

La gravedad de los problemas clinicos varia con cada tipo de Al. Se ha informado una

baja susceptibilidad a la caries en nifios con IA grave hipoplasica e hipomineralizada



1. ODONTOGENESIS

El proceso de desarrollo dental que conduce a la formacion de los elementos
dentarios recibe la denominacion de odontogénesis. En el curso del desarrollo de los
organos dentarios humanos, aparecen sucesivamente dos clases de dientes: los
primarios y los permanentes. Ambos se originan de la misma manera y tienen una
estructura histoldgica similar. Los dientes se desarrollan a partir de brotes epiteliales
gue, normalmente, empiezan a formarse en la porcion anterior de los maxilares, y

luego avanzan en direccion posterior.

En el proceso de odontogénesis vamos a distinguir dos grandes fases:
1. La morfogénesis o morfodiferenciacion que consiste en la formacion de los
patrones coronario y radicular, como resultado de la division, el desplazamiento
y la organizacion en distintas capas de las poblaciones celulares, epiteliales y
mesenguimatosas, implicadas en el proceso
2. La histogénesis o citodiferenciacion que conlleva la formacion de los distintos
tipos de tejidos dentarios: el esmalte, la dentina y la pulpa en los patrones

previamente formados. 1. 2

1.1 Morfogénesis

Para comprender el desarrollo del esmalte es importante tener en cuenta la
morfogénesis dental. En este proceso intervienen fundamentalmente los tejidos
embrionarios. El origen, por tanto, de los diferentes tejidos dentarios, esta tanto en el
mesodermo y cresta neural (dando lugar al complejo dentino pulpar, cemento,
ligamento periodontal hueso alveolar y odontoblastos) como en el ectodermo (que

llevara a la formacion del 6rgano del esmalte y ameloblastos).

Periodo de lamina dental: El primer vestigio de tejido odontogénico humano puede
apreciarse entre la 4° y 6° semanas de vida embrionaria (embrion de 11 mm). En el
epitelio bucal el estomodeo, habra la primer manifestacion que sera la diferenciacion
de la lamina dental a partir del ectodermo, esta estructura es el epitelio bucal y esta
constituida por 2 capas : una superficial, de células aplanadas y otra basal de células

altas.



El epitelio bucal se origina de la capa germinativa ectodermo y el resto de las

estructuras se origina del ectomesénquima.

Estas capas de epitelio bucal estan conectadas al mesénquima por la membrana

basal.

Figura 1. Diferenciacion de la ldmina dental 3
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El ectomesénquima induce a las células basales de este epitelio bucal para que se
multipliquen para formar 2 nuevas estructuras, la lamina dental o lamina dentaria y la
lamina vestibular.
Las células que forman la lamina vestibular proliferan dentro del ectomesénquima y
forman una hendidura que constituye el surco vestibular; respecto a la lamina dentaria
van a formar 20 crecimientos epiteliales que corresponde a los dientes deciduos que
aparecen a la 8° semana de vida intrauterina y el crecimiento epitelial de los 32
gérmenes permanentes aparecen alrededor del 4° 0 5° mes de vida intrauterina.
A partir de este punto la morfogénesis se divide en cuatro estadios:

e Estadio de brote o yema

e Estadio de casquete

e Estadio de campana

e Estadio de aposicion, terminal o madura. 2, 4, 5



Figura 2. Estadio de brote o yema ®©
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1.1.1 Estadio de brote o yema
De los 4 estadios, este es el méas breve y esta representado por el primer crecimiento

epitelial qgue se hace dentro del ectomesénquima de los maxilares.

Las células basales del epitelio bucal van a proliferar a través de la divisién mitética y
van a formar 2 estructuras: las células de la periferia que tendran forma cuboide y las
células centrales o internas que tendran forma poligonal. Esta divisidbn mitética que
tienen las células basales tendran una formacioén a futuro que sera el 6rgano del
esmalte

El ectomesénquima va a comenzar a condensarse alrededor de este brote epitelial y

en el futuro sera la papila dental. 2. 4



Figura 3. Estadio de brote o yema ’
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1.1.2 Estadio de casquete

Este estadio se da a la 9° semana y veremos una proliferacion desigual en su cara
profunda que toma una concavidad, por la cual adquiere el aspecto de un casquete,
esta concavidad encierra una porcion del ectomesénquima que lo rodeay que sera la

futura papila dentaria, que mas adelante se diferenciara en el complejo dentino pulpar.

En este estadio en su parte inicial encontraremos 3 estructuras importantes:

e Epitelio interno o preameloblastico: Esta formado por células cilindricas, que
se unen y forman una concavidad; después se diferenciaran en ameloblastos.

e Epitelio externo: es una sola capa de células cuboidales que se unirdn y
formaran una convexidad que a su vez estaran unidas a la lamina dental por el
pediculo epitelial.

e Reticulo estrellado: aqui hay un aumento de liquido intercelular, que hace que
estas células se separen , tomando una forma o aspecto “estrellado”.
En el mesénquima que estd en la cavidad comienzan a aparecer capilares,
dando lugar a la papila dentaria, que sera el futuro complejo dentino-pulpar.
El mesénquima en el exterior comienza a condensarse lo que formara el saco

dentario primitivo o foliculo dental.



El germen dentario esta formado por:

> Organo del esmalte (origen: ectodérmico)
e Epitelio interno
e Epitelio externo

e Reticulo estrellado
> Papila dentaria (origen: ectomesénquima)

> Saco dentario (origen: ectomesénquima) 2, 4

Figura 4. Estadio de casquete inicial ®

~ Lamina~
dentaria

externo

. . Organo
Reticulo del
- estrellado esmalte

K Epitelio interno
o preameloblastico

... dentaria. - i U % .

‘. .- 7 - -sacodentario k
& “ilien g N indiferenciado | ' 4K.
. s % \ 4
2 e N ‘ : s e

N .
‘ . A *..°* ' Trabéculas
&y Oseas

En este estadio pero en la fase avanzada comienzan a acumularse células en el
epitelio interno y tendran forma de nudo que seguirdn proliferando hasta el epitelio
externo, esto es conocido como la cuerda del esmalte que a su vez es conocido como
el ombligo del esmalte.

El nudo y la cuerda del esmalte nos dara a conocer las futuras cuspides. 2, *



Figura 5. Estadio de casquete avanzado @
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1.1.3 Estadio de campana

Vamos a ver una acentuada envaginacion en el epitelio interno, por esto tendra

aspecto de campana.

En este estadio inicial contaremos con 4 capas

> Estrato intermedio: es una nueva capa, que estara entre el reticulo estrellado

y el epitelio interno; esta nueva capa nos ayudara a diferenciar con el estadio

de casquete.

> Epitelio externo: que cambiard la estructura de sus células y sera un epitelio
plano simple y que al finalizar vamos a encontrar unos pliegues por la

envaginacion del saco dentario ya que sera la forma de nutricio del 6rgano del

esmalte.

> Epitelio interno: para que se puedan formar las distintas capas del esmalte

primero se tienen que formar las capas de dentina.

Organo
del esmalte



> Reticulo estrellado: comienza a reducirse y comienza a acumularse en las
partes laterales ya que en las futuras cuspides o bordes incisales comienza a
reducirse.
En las células de este reticulo habra apoptosis y mediante los macréfagos que
hay en la sangre haran que este reticulo regresione.
Hasta este punto el modelo o patrén coronario se establecerd antes de

comenzar la aposicién y mineralizacion de los tejidos dentarios.

Figura. 6 Estadio de campana inicial ©
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En el estadio avanzado hay que recordar que los ameloblastos jovenes inducen a la
papila dentaria a diferenciarse en odontoblastos y estos ameloblastos por
citodiferenciacion se volveran en ameloblastos secretores o maduros, pero estaran
inactivos hasta que se forme la primer capa de dentina o hasta que los odontoblastos
hayan generado o secretado la primer capa de dentina, estos odontoblastos tienen
gue ser secretores para que se forme la primer capa de dentina, que sera el primer
tejido dentario depositado.

Para la papila dental las células ectomesenquimaticas cambian a preodontoblastos,
odontoblastos jovenes y por ultimo a odontoblastos maduros o secretores, esta es la

diferenciacion que van a tener para poder secretar la primera capa de dentina.



Tanto el ameloblasto como el odontoblasto tienen su parte secretora, en el
ameloblasto es conocido como el proceso de Tomes y en el odontoblasto es conocido

como el proceso odontoblastico.

Para el saco dentario vamos a encontrar 2 capas que se estan formando:
e Parte interna: célulovascular, que formara en un futuro el periodonto de
insercion que es el cemento, ligamento periodontal y el hueso alveolar

e Parte externa: fibrilar

Los restos de la lamina dentaria persistirda como restos epiteliales redondeados y que
son conocidos como las perlas de Serres y es aqui donde se pierde la unién que se
tiene con la lAmina dentaria que en algin momento estaba unida mediante el pediculo

y que después seran las perlas de Serres. 2, 4, °

Figura. 7 Estadio de campana avanzada °©
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1.1.4 Estadio aposicional, terminal o maduro

Vamos a ver los depoésitos del esmalte que estaran sobre los depdsitos de dentina.
Para el depdsito del esmalte serd gracias a los ameloblastos secretores y de la
dentina gracias a los odontoblastos secretores.

Esta mineralizacion 6 aposicion de los tejidos comenzara en las cuspides o bordes
incisales y se extienden hacia cervical.

Para las piezas que tiene varias cuspides tendremos los nudos y cuerdas del esmalte
formados independientemente y después se unirdn formando los surcos que se

encuentran en parte de su estructura, y aqui termina el patron coronario. 2. 4, °

11



2. AMELOGENESIS

El esmalte es un tejido bioldégico acelular altamente mineralizado de origen
ectodérmico que recubre la corona anatomica de los dientes para proteger el 6rgano
dentinopulpar. Es secretado por los ameloblastos, células altamente especializadas
derivadas del epitelio oral que cumplen funciones morfogenéticas (determinacién de
la forma y tamafio de la corona), funciones inductoras (diferenciacion de las células
de la papila dental a odontoblastos), funciones formativas (contribuyen con la sintesis
de los componentes organicos del esmalte y su mineralizacion), funciones de
maduracion (reducen su tamafio para permitir la maduracion del esmalte); funciones
protectoras (conforman el epitelio reducido del esmalte que cubre la totalidad de la
corona y protege la corona del diente durante la erupcion); y funciones desmoliticas
(degradacién del colageno de los tejidos periodontales para favorecer la erupcion)

Se encuentra constituido por un 95% de material inorganico (cristales de
hidroxiapatita solubles), de un 1% a 2% de material organico (proteinas como
amelogenina, enamelina, ameloblastina, tuftelina y parvalbamina), y de un 3% a 5%

agua.

La formacion de cualquier tejido duro implica esencialmente la produccion de una
matriz organica dentro de la cual se introducen sales minerales. El esmalte difiere de

otros tejidos duros en que es un producto ectodérmico y posee una matriz organica.?,®

La amelogénesis es el mecanismo de formacion del esmalte, comprende dos grandes
etapas.

1. La elaboracion de una matriz organica extracelular.

2. La mineralizacion casi inmediata
Los ameloblastos se diferencian a partir del epitelio interno del 6rgano del esmalte y

alcanzan un alto grado de especializacion.

En este proceso de diferenciacion se requiere la presencia de dentina. Debido a ello
la diferenciacion se inicia en la region del extremo cuspideo futuro o borde incisal del
germen dentario y se propaga en direccion de las asas cervicales.

El ameloblasto constituye la unidad funcional dado que es la Unica célula responsable

de la secrecion de la matriz organica del esmalte. 4. 2, 1©
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2.1 Ciclo vital de los ameloblastos

Durante el desarrollo del germen dentario, los ameloblastos atraviesan una serie
sucesiva de etapas que abarcan todos los cambios que sufren estos elementos
celulares desde que las células poseen un caracter absolutamente indiferenciado
hasta que, tras diferenciarse y madurar, desaparecen por completo.

Son 6 las etapas que constituyen el ciclo vital del ameloblasto. 9. '°, 11

Etapa morfogenética (preameloblastos)

Etapa de organizacién o diferenciacion (ameloblasto joven)

Etapa formativa o de secrecion (ameloblasto activo, secretor o maduro)
Etapa de maduracion

Etapa de proteccion

Etapa desmolitica

2.1.1 Etapa morfogenética (preameloblasto)

Las células del epitelio del o6rgano del esmalte interacttan con las células
ectomesenquimaticas de la papila, determinando la forma de la corona.

Los preameloblastos son células cilindricas bajas con un nudcleo ovalado voluminoso,
ubicado en la regién central, ocupa casi por completo el cuerpo celular. El aparato de
Golgi y los centriolos estan localizados en el extremo distal de la célula, mientras que
las mitocondrias se hallan distribuidas por todo el citoplasma.

El epitelio interno del 6érgano del esmalte esta separado del tejido conectivo de la
papila dentaria por una delgada ldmina basal , la ldmina basal ameloblastica que
contiene laminina, colageno tipo I, IV (este tipo predomina), y VI.

La capa pulpar presenta una zona acelular que contiene prolongaciones
citoplasmaticas.

Estas prolongaciones posiblemente desempeiian un papel importante en las

interacciones epitelio-ectomesénquima. °, '°, 1

13



Figura 8. Etapa morfogenética (preameloblasto)2
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2.1.2 Etapa de organizacion o diferenciacion (ameloblasto joven)

En esta etapa las células del epitelio interno del esmalte inducen a las células
mesenquimaticas del tejido conectivo adyacente a diferenciarse en odontoblastos.
En el citoplasma se observa un cierto grado de desarrollo del RER y del complejo de
Golgi, las mitocondrias se agrupan en la region distal y se ven numerosos
microfilamentos y microtubulos.Los ameloblastos jovenes se hallan unos junto a otros
se localizan a nivel de los extremos distales y proximales de las células.

La zona clara y acelular entre el epitelio interno y la papila dentaria desaparece por el
alargamiento de las células epiteliales que estan en contacto con las células de la
papila la cual comienza la diferenciacion en odontoblastos.

El periodo de organizacion comienza la secrecion de la dentina por los odontoblastos.
Se desarrolla una inversion de la corriente nutricia, al quedar separados los
ameloblastos de la papila dentaria, su fuente primitiva de nutriciébn. Que proceden de
los capilares del saco dentario que rodean al esmalte y penetran con el epitelio
externo por invaginacion hacia el estrato intermedio; en esta fase se va a desarrollar

una intensa sintesis y secrecion de proteinas del esmalte. °. 0, 11
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Figura 9. Etapa de organizacion o diferenciacién (ameloblasto joven) 12

“Periodo
de diferenciacién
(ameloblasto joven)

- Lamina basal ameloblastica

Papila dental

2.1.3 Etapa formativa o de secrecion (ameloblasto activo, secretor o maduro)

El ameloblasto es una célula muy especializada y ha perdido la capacidad de dividirse
por mitosis. Los ameloblastos secretores son células cilindricas y delgadas.
Observandose pequefios espacios interameloblasticos hacia los que las células
proyectan pequefias microvellosidades.

El citoplasma es fuertemente basofilo, debido a un reticulo endoplasmico rugosos
bien desarrollado, el nucleo es grande y evidente. El nucleo del ameloblasto se
encuentra ahora en el polo distal.

En el citoplasma de los ameloblastos secretores se han descrito vesiculas
denominadas cuerpos ameloblasticos o adamantinos que son formaciones de
morfologia ovoidea, rodeadas de membrana y contenido granular, estas se
consideran precursores intracelulares de la matriz organica del esmalte. Se localizan
cerca del complejo de Golgi.

Los granulos secretores o cuerpos ameloblasticos una vez formados en el complejo
de Golgi, migran hacia el polo proximal de la célula, donde son liberados contra la

dentina formada. °. '°, 11

15



Figura 10. Etapa formativa o de secrecién (ameloblasto activo, secretor o maduro) 12
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2.1.4 Etapa de maduracion

Esta etapa se produce después de haberse formado la mayor parte de espesor de la
matriz del esmalte en el &rea oclusal o incisal. En esta etapa los ameloblastos reducen
ligeramente su tamafo, aumentan su didmetro transversal y su complejo de Golgi.
Las mitocondrias se sitan en el polo proximal y el nimero de lisosomas con un
contenido semejante al de la matriz organica del esmalte aumentan y en el polo
proximal surgen microvellosidades e invaginaciones tubulares semejantes a las de
osteoclasto.

La presencia de estas estructuras demuestran que, en esta etapa, las células tienen
capacidad absorbente que le permite participar eliminando agua y matriz orgéanica del
esmalte. La eliminacion del componente organico facilita el espacio para que se
incremente el porcentaje de componentes inorganicos y se vaya configurando el

esmalte maduro. °, 1°, 11
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Figura 11. Etapa de maduracion 12
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2.1.5 Etapa de proteccion
El esmalte se ha mineralizado en su totalidad, el ameloblasto entra en estado
regresivo. Ya no pueden distinguirse de las células del estrato intermedio, se fusionan

con el resto de las capas del 6rgano del esmalte. 9, "°, 11

Figura 12. Etapa de proteccién 12
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17



2.1.6 Etapa desmolitica

El epitelio reducido del esmalte prolifera e induce atrofia del tejido conectivo que lo
separa del epitelio bucal; de este modo pueden fusionarse ambos epitelios.

Las células del epitelio dentario elaboran enzimas que destruyen el tejido conectivo
por demolisis.

Si se produce una degeneracion prematura del epitelio reducido, puede no haber
erupcion °, 1©, 11

Figura 13. Ciclo del ameloblasto 12

Periodo
de maduracion Periodo formativo
0 transicién o de secrecion
(ameloblasto (ameloblasto
absortivo) maduro
secretor)

Periodo
de proteccion Comienzo
(ameloblasto del periodo
involutivo) de secrecion
(cambio
de polaridad
del ameloblasto)

Cuticula dental
primaria
Esmalte
Esmalte
superficial
1}
/]
Ameloblastos Polo proximal
Predentina

Secrecién

Odontoblastos

Periodo
Epitelio externo del 6rgano . de diferenciacién
del esmalte Papila dental (ameloblasto joven)

=< Lamina basal amelobléstica

Papila dental

Células del estrato intermedio

@ _~ Polo distal

Periodo morfogenético
(preameloblasto)

Papila dental ~ Polo proximal

®2009 Editorial Médica Panamericana

18



3. AMELOGENESIS IMPERFECTA

La Amelogénesis Imperfecta (Al) es un defecto hereditario del esmalte, afectando
exclusivamente al mismo.

El tipo mas comun es la hipocalcificacion hereditaria autosomica dominante.

Puede existir cierto retraso en la erupcion dentaria afectando normalmente las dos
denticiones.

Existe una baja frecuencia de caries debido a la escasa profundidad de las fisuras y

la falta de contactos. Los dientes presentan una sensibilidad aumentada. 1%, 13

3.1 Definicion

La Amelogénesis Imperfecta (Al) es una anomalia estructural del esmalte de tipo
hereditario. Este trastorno del desarrollo de la denticion se debe a una funcion
anormal de los ameloblastos, o a una alteracion en el depdsito estructural y
calcificacion de la matriz del esmalte que segregan los ameloblastos. Fue descrito
inicialmente por J. P. Weinmann en 1945 como una anomalia de desarrollo del
esmalte dental de origen ectodérmico, debido a que los tejidos dentales de origen

mesodérmico (dentina, cemento y pulpa) se encuentran normales. *°, 13

3.2 Epidemiologia
La Al ocurre en la poblaciéon general con una frecuencia de 1 por cada 12-14.000
habitantes, existiendo variaciones geogréficas debido a su caracter hereditario.

No se disponen datos de nuestro pais. 11, 13

3.3 Etiopatogenia

La Al es una enfermedad de origen genético muy compleja que puede presentar
diferentes expresiones fenotipicas o formas clinicas, asi como diferentes patrones de
herencia: herencia dominante, recesiva o ligada al sexo, asi como casos con
penetrancia incompleta y otros esporadicos.

Se conocen 15 subtipos en la clasificacion de este amplio cuadro, con diferentes
patrones hereditarios que los mencionaremos mas adelante. Seis genes se han
asociado con Al: AMELX, ENAM, MMP20, KLK4, FAM83H, Y WDR72.
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Asi, los casos de herencia ligada al cromosoma X se relacionan con mutaciones en

el gen AMELX, y las formas dominantes se relacionan con el gen ENAM.

Aun falta mucho por avanzar en el conocimiento de la Al desde el punto de vista

genético y molecular. Es de esperar que en el futuro continden identificAandose otros

genes implicados y lleguen a conocerse las bases moleculares de las diferentes

variantes de la enfermedad, hoy practicamente desconocidas. 3. *4

Tabla 1. Genes alterados identificados como causantes de amelogénesis imperfecta™

Genes afectados

Funcién

Patrén de herencia

AMELX Sintesis de amelogenina | Ligado al sexo X
ENAM Sintesis de enamelina Autosomica dominante
MMP-20 Sintesis de

metaloproteinasa 20
KLK4 Sintesis de calicreina
DLX3 Diferentes estructuras

ectodérmicas
AMBN Sintesis de ameloblastina
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4. CLASIFICACION

La complejidad de la enfermedad en sus aspectos clinicos y patrones de herencia
hace que sea dificil establecer una clasificacion eficaz. Las primeras se basaban
exclusivamente en aspectos clinicos o fenotipicos, como la establecida por Weinmann
en 1945, con dos unicos tipos: hipoplasico e hipocalcificado. Posteriormente se
establecieron clasificaciones relacionando aspectos histopatolégicos, clinicos y el
modo de herencia. Hasta el momento la clasificacion mas utilizada es la de Witkop,
de 1988. Dicha clasificacién considera el fenotipo, el mecanismo de desarrollo y la
forma de herencia a partir de cuatro tipos principales de Al: 1. Tipo | o hipoplasica; 2.
Tipo Il o hipocalcificada; 3. Tipo Ill o hipomadura; y 4. Tipo IV o hipomadura-
hipoplasica con taurodontismo. Estos cuatro tipos a su vez se subdividen en 15

subtipos en funcién del fenotipo, y secundariamente, del modo de herencia.

Tabla 2. Clasificacion de la Al en funcion del fenotipo y secundariamente por el modo

de herencia '°

Tipo | Hipoplasica

Tipo 1A Hipoplasica, con hoyos, autosomica dominante

Tipo IB Hipoplasica, localizada, autosémica dominante

Tipo IC Hipoplasica, localizada, autondmica recesiva

Tipo ID Hipoplasica, autosomica dominante, superficie lisa

Tipo IE Hipoplasica, dominante ligada al sexo, superficie lisa

Tipo IF Hipoplasica, autosdmica dominante, superficie rugosa

Tipo IG Agenesia de esmalte, autosdmica recesiva

Tipo Il Hipomadurativa

Tipo lIA Hipomadurativa, autosémica recesiva, pigmentada

Tipo IIB Hipomadurativa, recesiva ligada al sexo

Tipo lIC Hipomadurativa, superficie con “copos de nieve”, ligada al sexo
Tipo IID Hipomadurativa, superficie con “copos de nieve”, ; autosomica dominante?
Tipo 1l Hipocalcificante

Tipo llIA  Autosdmica dominante

Tipo llIB  Autondmica recesiva

Tipo IV Hipomadurativa-hipoplasica con taurodontismo

Tipo IVA Hipomadurativa-hipoplasica con taurodontismo, autosémica dominante

Tipo IVB Hipoplasica-hipomadurativa con taurodontismo, autosdmica dominante

21



La clasificacibn de los tipos se fundamenta principalmente en varios rasgos;
apariencia clinica del defecto, la etapa de la formacion del esmalte en la que
aparezcan las anomalias, y el patron genético de transmision familiar; o o que es lo

mismo, criterios clinicos, histolégicos y genéticos. *°, 13, 14

4.1 Amelogénesis hipopléasica

Los efectos hereditarios del esmalte que ocurren en la etapa de histodiferenciaciéon
en el desarrollo dental se ejemplifican por la amelogénesis imperfecta de tipo
hipoplasico, en la que se forma una cantidad insuficiente de esmalte. Esto se debe a
gue las areas del érgano del esmalte carecen de epitelio interno de esmalte, por lo
cual las células no se diferencian en ameloblastos.

Se afectan ambas denticiones. Se transmite generalmente como un rasgo autosémico
dominante.

Desde el punto de vista clinico, pueden darse distintas formas de presentacion en
funcion del aspecto de las lesiones, que pueden adoptar cualquiera de las tres formas
basicas: en puntos, bandas o &reas mas o0 menos extensas.

Los dientes en este caso aparecen pequefios, es muy tipica la pérdida de los puntos
de contacto y areas de corona clinica con esmalte delgado o inexistente, dando como
resultado una elevada sensibilidad.

Las coronas dentarias tienen un aspecto amarillento, con unas superficie lisa,
brillantes y duras aunque pueden existir fosetas o estrias, que frecuentemente se
tinen después de su exposicion a la cavidad oral. Suelen tener forma conica o
cilindrica

Por la delgadez del esmalte hay excesiva atricion, incluso en nifios.

En general se observa un mayor grado de afectacién en las caras vestibulares,

respecto al borde incisal y las caras oclusales. '°, 13, 14, 16

22



Figura 14. Amelogénesis hipoplasica '

4.2 Amelogénesis con hipocalcificacion

Parece ser el tipo mas frecuente de los tres. Cuantitativamente el esmalte es normal,
pero cualitativamente la matriz esta pobremente calcificada, dando como resultado
un esmalte que se fractura con facilidad.

El trastorno se sitda en la fase de calcificacion de la matriz organica, al verse afectada

la nucleacion y el crecimiento de los cristales de hidroxiapatita.

Clinicamente las coronas tienen forma normal pero sin brillo, el esmalte tiene un
grosor normal, pero presenta alteraciones en su coloracion, que oscila entre amarilla
y parda, y en su consistencia, siendo blando, fragil y quebradizo, en particular en las
regiones incisales, por lo que se desprende con facilidad, precozmente se
experimenta atricion y da lugar a zonas con dentina expuesta; mientras que el esmalte
de la porcién cervical tiene un mayor grado de calcificacion. En la radiografia el
esmalte es menos radiopaco que la dentina. Puede haber hipersensibilidad.

Existen dos patrones de herencia en estas forma clinica: autosémica dominante y
autosOmica recesiva; esta Ultima es la que genera una mayor severidad de las

lesiones
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Su transmision es generalmente autosémica dominante.
En un 60% de los casos nos encontramos con una mordida abierta anterior. Otros
hallazgos bastante constantes son el aumento en la formacion de calculos dentarios

y un marcado retraso en la erupcion. 11, 14, 16

Figura 15. Amelogénesis con hipocalcificacion '

4.3 Amelogénesis con hipomaduracion

El trastorno se sitda en la fase final de la formacion del esmalte, o fase de maduracion,
por lo que la matriz del esmalte se deposita normalmente y comienza su calcificacion,
sin embargo, los cristales no maduran de forma adecuada. Estan afectados tanto el
procesamiento de las proteinas del esmalte como el crecimiento de los cristales.

El esmalte tiene un espesor normal, pero con una consistencia alterada, mas blanda
de lo normal (aunque mas dura que en el caso de la hipocalcificacion), por lo que
puede desprenderse de la dentina o resultar dafiado por la sonda y tiene gran
permeabilidad. La superficie suele ser lisa, aunque puede mostrar un aspecto

moteado o0 estriacion vertical en bandas, alterando esmalte normal y esmalte
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hipomaduro. Presenta también alteraciones del color, con tonalidades blancuzca,
amarillenta, grisacea o pardusca en las lesiones. La radiografia muestra una
disminucién o desaparicion del contraste entre el esmalte y la dentina.

Existe una variante denominada “en diente nevado”, en la que existe una zona de
esmalte opaco blanco en el tercio incisal u oclusal de las coronas; en esta variante
puede darse una afectacion no generalizada sino con predominio anterior o posterior.
Los dientes, en esta modalidad, tienen un tamafio normal y presentan contacto con
las piezas vecinas. Se encuentran mas afectados afectados mas comun y seriamente
los dientes maxilares que los mandibulares. Los defectos se manifiestan mas en las
superficies vestibulares de dientes anteriores, asi como en las cuspides de dientes
posteriores y, en general, la hipomineralizacion es mas evidente en las caras
vestibulares que en las linguales.

En general, la transmision es autosdémica recesiva. 13, 4

Figura 16. Amelogénesis con hipomaduracion '
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4.4 Amelogénesis hipoplasica - hipomadura asociada a taurodontismo

Esta forma de amelogénesis imperfecta es un ejemplo de los defectos hereditarios en
las etapas de aposicion e histodiferenciacion de la formacién del esmalte. Esre ultimo
aparece moteado, con un color amarillo-pardo, y muestra un pequefio puntilleo en su
superficie vestibular, que manifiesta las caracteristicas antes descritas de hipoplasia
e hipomaduracion. Los molares muestran taurodontismo, mientras que hay otros

componentes de la denticién que tienen camaras pulpares grandes. '®

Figura 17. Amelogénesis hipoplasica - hipomadura asociada a taurodontismo '®

— —
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5. DIAGNOSTICO

El diagnostico de la Al es fundamentalmente clinico, ante la aparicion de lesiones
generalizadas del esmalte en funcion de alguno de los fenotipos antes descritos,
complementado con el examen radiografico. Debera realizarse una minuciosa historia
familiar, que incluya el arbol genealdgico, en busca de otros posibles casos, las
observaciones clinicas y la evaluacion radiografica. Desgraciadamente, el estudio

genético no es, por el momento, un método que pueda aplicarse de modo rutinario.13,

14

5.1 Diagnostico diferencial

Es importante realizar un diagndstico diferencial con otras enfermedades que afectan
al esmalte. Las mas importantes son la fluorosis dental, las displasias ambientales y
los procesos destructivos del diente.

e La fluorosis dental. Las lesiones pueden ser muy similares a las pomadura,
aunque frecuentemente con un predominio horizontal de las lesiones en
relacion con las bandas de distribucion cronolégica si la excesiva ingesta de
fldor no se mantuvo de modo uniforme durante todo el desarrollo dentario. En
los casos generalizados, el diagnostico diferencial entre ambas entidades
puede ser muy dificil.

La historia de una excesiva ingesta de fluoruros puede ser vital para el

diagnéstico.
Las displasias ambientales del esmalte no suelen producir lesiones
generalizadas, sino localizadas en funcion del momento en que actud la causa,

y con una distribucién horizontal de las lesiones.

e Elsindrome de hipomineralizacion incisivo-molar afecta a los primeros molares

Yy, €n ocasiones, a los incisivos (los restantes dientes estan sanos)

e Algunos procesos destructivos del diente adquiridos, como la erosidon por

acidos y la atricion, pueden sar lugar a una destruccion importante del esmalte,
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pero afectando soélo algunas caras del diente, siendo el esmalte restante
normal.

Tincion por tetraciclinas

Hipoplasia del esmalte

Hipomineralizacién molar-incisiva (HIM) 13, 14
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6. TRATAMIENTO

El tratamiento de los diferentes tipos de amelogénesis imperfecta depende de la edad
de la persona afectada, y de la condicion del esmalte afectado.

El tratamiento de los tipos de amelogénesis imperfecta con esmalte severamente
afectado requiere multiples fases para mantener la forma, funcién y estética de la
denticidon primaria (2-6 afios), de la denticion mixta que se observa en la nifiez (6-11
afnos) y de la denticion permanente (11 afios o mayores). El cuidado restaurativo
inicial debe comenzar con la prevencion en la denticion primaria.

Para la rehabilitacién de pacientes jovenes con amelogénesis imperfecta el método
comprende una fase preventiva, una fase temporal y una fase transitoria. El objetivo
de la fase temporal, que consiste en el uso de resinas y coronas acero cromo durante
la denticién primaria o mixta, es restablecer las caracteristicas estéticas, oclusales y
masticatorias de la denticion del nifio. Debe respetar la integridad de la pulpa para no
comprometer el desarrollo de la denticion y debe ser capaz de adaptarse a los
cambios que se produzcan durante el desarrollo. La fase transitoria, que se realiza
sobre los dientes permanentes, asegura una calidad estética que perdura hasta la
edad adulta. Implica el uso de prétesis compuestas disefiadas en laboratorio.

En la denticion temporal, el tratamiento dental de los nifios afectados tiene como
objetivo asegurar condiciones favorables para la erupcion de los dientes
permanentes, asi como para el crecimiento normal de los huesos faciales y las
articulaciones temporomandibulares

En la denticibn mixta, los objetivos del tratamiento son preservar las estructuras
dentales, mantener la vitalidad dental, disminuir la sensibilidad dental, la dimension
vertical y mejorar la estética. Cuando erupcionan los primeros molares permanentes
y los dientes anteriores, la evaluacién protésica y de ortodoncia es esencial. Sin
embargo, la rehabilitacion en denticibn mixta es compleja, ya que los dientes tienen
diferente secuencia de erupcion, y el tratamiento definitivo no puede realizarse hasta

la completa erupcion de la denticiébn permanente.
En la denticion permanente, los objetivos finales del tratamiento son disminuir la
sensibilidad dental y restaurar la dimension vertical de la oclusién, la funcion y la

estética. El tratamiento final a menudo comienza tan pronto como la altura clinica de
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la corona y el tejido gingival se han estabilizado. La rehabilitacién bucal completa
combinada con un enfoque multidisciplinario puede ser la mejor opcion. Puede ser
necesaria la prostodoncia, la periodoncia, la ortodoncia y la endodoncia. El
tratamiento también podria incluir cirugia ortognatica. El alargamiento de corona y el
recontorneado gingival pueden estar indicados en caso de coronas clinicas cortas e
hiperplasia gingival. Los tratamientos de ortodoncia se pueden utilizar para cerrar los
espacios interdentales antes de la restauracion y corregir la maloclusion de la mordida
abierta anterior. La terapia del conducto radicular estd indicada cuando las
exposiciones de la pulpa son causadas por desgaste severo o reduccién del diente.
La cirugia ortognatica puede estar indicada en caso de maloclusion severa. La
consulta con los especialistas apropiados puede ayudar a desarrollar un plan de
tratamiento integral para cada individuo. Los seguimientos clinicos deben planificarse
cada 6 meses si erupcionan dientes nuevos y cada 9-12 meses en periodos estables.

La gestion de las personas afectadas por la IA se ha descrito en tres etapas en la

literatura.

e Fase temporal: se lleva a cabo durante la denticién primaria y mixta.
e Fase de transicidon: cuando todos los dientes permanentes han erupcionado y
contindan hasta la edad adulta.

e Fase permanente: ocurre en la edad adulta. *5. **

6.1 Fase preventiva
La intervencion temprana debe comenzar con acciones preventivas que incluye:
e Técnica de cepillado
e Aplicacion topica de fluor
e Aplicacién de sellantes
e Enjuagues con clorhexidina
e Dentifricos desensibilizantes

e Extraccion de dientes que tienen un mal prondstico. *°. 7
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6.2 Rehabilitacion directa

La restauracion adhesiva es mas efectiva para restaurar los dientes de los tipos de
amelogénesis imperfecta hipoplasica.

Las restauraciones directas en pacientes con casos severos de Al o con formas
hipomineralizadas / hipomaturadas de Al duran menos que en pacientes con casos
moderados de Al o formas hipoplasicas de Al.

En los dientes anteriores primarios, se pueden utilizar como alternativas de
restauracion coronas de policarbonato, ionédmeros de vidrio modificados con resina, o
resina compuesta directa.

Ademas, en los dientes posteriores permanentes, las restauraciones de resina
compuesta en la superficie oclusal también se han utilizado como enfoques
conservadores para aumentar la dimension vertical de la oclusién. 7, '8

La amalgama se puede utilizar para restaurar pequefias lesiones en los dientes
posteriores, especialmente con IA hipoplasica levemente afectada. Sin embargo, las
restauraciones de amalgama generalmente no tienen éxito en dientes gravemente
afectados con Al debido a fracturas en los margenes defectuosos del esmalte. Los
materiales adhesivos, como los cementos de ionomero de vidrio y las resinas
compuestas, se retienen mejor en restauraciones pequefias en comparacion con las
restauraciones de amalgama

Cuando se desea un enfoque mas conservador, se recomienda ionémero de vidrio
modificados con resina (RMGI) en areas oclusales que no soportan estrés debido a
su capacidad de liberacion de fluoruro y retencion quimica, mientras que las resinas
compuestas brindan una resistencia aceptable al desgaste oclusal en las superficies
dentales que soportan estrés. Desafortunadamente, existe muy poca evidencia que
respalde el uso a largo plazo de cementos de iondmero de vidrio y cementos de
ionomero de vidrio modificados con resina.

Se han recomendado las carillas de composite y las restauraciones de resina de
composite para enmascarar la decoloracion y mejorar la estética dental. Las
restauraciones de resina compuesta se pueden colocar con una preparacién dental
minima o sin preparacion dental para preservar la estructura dental y es una opcion
de tratamiento favorable para los dientes parcialmente erupcionados. Las resinas
compuestas proporcionaron una estética y una durabilidad satisfactorias. Sin

embargo, en el pasado se inform6 una alta tasa de fracaso asociada con una unién
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insuficiente entre la restauracion de resina compuesta y el esmalte entre las variantes
de Al.

Hoy en dia, los compémeros son la primera opcién para restaurar los dientes
primarios. Por el contrario, los composites deben utilizarse como material de relleno
a largo plazo en la denticion permanente debido a su mayor resistencia al desgaste y

resistencia a la compresion, flexion y traccion. 12, 8, 1°

6.3 Rehabilitacién indirecta

Las formas con hipomineralizacion y esmalte débil (hipocalcificacion,
hipomaduracion) son muy propensas a fracturas y sensibles al calor y quimicos,
requieren un tratamiento precoz con coronas dentales completas para que el paciente
pueda masticar y realizar sus procedimientos higiénicos adecuadamente.

Para la rehabilitacion con coronas, el tipo de Al no parece ser importante.

La rehabilitacién de los pacientes con Al que emplean restauraciones indirectas debe
comenzar tan pronto como sea posible.

Tras la erupcién de los molares primarios, se colocan coronas de acero inoxidable
para evitar el desarrollo de caries y el desgaste del esmalte defectuoso, mientras se
mantiene el espacio adecuado y la dimension vertical de la oclusion. Las ventajas de
las coronas de metal son la facil adaptacion, la preparacién cuidadosa y el manejo
gue ahorra tiempo.

En los dientes anteriores primarios, se pueden utilizar como alternativas coronas
prefabricadas (coronas de acero inoxidable con o sin revestimiento estético)

En la denticion mixta en cuanto a los molares permanentes, a menudo se
recomiendan las coronas de acero inoxidable porque proporcionan una dimension de
oclusion vertical suficiente y estable. Ademas, las incrustaciones coladas adheridas a
los dientes posteriores en la superficie oclusal también se han utilizado como
enfoques conservadores para aumentar la dimension vertical de la oclusion. Las
coronas de ceramica individuales estan contraindicadas en adolescentes debido al
crecimiento de la mandibula, las resinas compuestas pueden proporcionar una
restauracién temporal en estos casos. En particular, los composites CAD/CAM de alto
rendimiento recientemente introducidos permiten la restauracion estética de dientes

permanentes malformados en pacientes jovenes. "7, '8, 20
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Se pueden usar carillas de resina compuesta directa o indirectamente para
enmascarar la decoloracion y mejorar la morfologia de la corona y el contacto con los
dientes adyacentes. Ademas, también se han recomendado las coronas adhesivas
de resina compuesta o policarbonato de cobertura total

Se informa que las coronas de acero inoxidable son la restauracion mas eficaz y
eficiente para controlar la sensibilidad dental y restaurar molares primarios y
permanentes severamente rotos en nifios. Las coronas de acero inoxidable se pueden
colocar con una preparacion minima, preservando la estructura dental tanto como sea
posible en preparacion para un tratamiento mas definitivo en el futuro. Sin embargo,
las coronas de acero inoxidable no tienen margenes perfectamente adaptados v,
como tal, se debe considerar cuidadosamente su uso a largo plazo en los dientes
permanentes. Para obtener margenes a la medida, las coronas fundidas son una
alternativa viable para los dientes posteriores.

Se utilizaron coronas de resina acrilica o coronas de policarbonato para restaurar los
dientes anteriores. Las coronas de resina acrilica o policarbonato son estéticamente
aceptables y menos costosas. Incluso cuando no hay suficiente esmalte disponible
para la union, es probable que las coronas acrilicas o las coronas de policarbonato
sean Utiles para los dientes anteriores, particularmente en la denticion mixta. Cuando
los defectos del esmalte involucran superficies proximales o se espera una menor
adherencia, estas coronas ofrecen una estética y retencion razonables debido a su
cobertura total y al uso de cemento.

Las coronas de porcelana fusionada con metal (PFM) para los dientes anteriores y
posteriores son la restauracion de eleccion para los pacientes con Al y se ha
informado que tienen éxito, pero solo en adultos afectados. Las coronas de ceramica
también se consideran para restauraciones anteriores debido a su estética . Sin
embargo, esos tipos de coronas requieren una reduccion significativa de los dientes.
Por lo tanto, no se recomienda el uso de PFM y coronas de ceramica en dientes
permanentes jovenes debido a la presencia de pulpa grande y coronas clinicas cortas.
La obtencién de radiografias antes del tratamiento de restauracion es esencial para
determinar cuando se pueden colocar estas restauraciones.

Es tipico para Al tipo | que el esmalte malformado existente tenga caracteristicas

similares o idénticas al esmalte que se forma regularmente. Para la terapia adhesiva,
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esto significa que se puede esperar un patrén de grabado normal y que el sistema
adhesivo utilizado actuara de manera idéntica al esmalte formado fisiolégicamente.

En el caso de las restauraciones adhesivas, cabe sefialar que el acondicionamiento
normal (patron de grabado, eficacia del sistema adhesivo) no es posible en el esmalte
afectado, por lo que a menudo se registran fallas muy tempranas y pérdidas de las
restauraciones. Ademas, el esmalte restante puede desprenderse repetidamente, por
lo que el diente correspondiente necesitard una nueva restauracion o la existente

debera expandirse 3, 19, 21, 22

6.4 Ortodoncia

Los pacientes con IA a menudo necesitan tratamiento de ortodoncia debido a
problemas dentales y/o esqueléticos. El desafio de usar aparatos de ortodoncia fijos
es manejar el esmalte defectuoso y determinar si el esmalte defectuoso puede
soportar la fuerza aplicada durante el tratamiento y al retirar los aparatos. Hasta la
fecha, se pueden usar muchos métodos, como el uso de brackets de plastico,
adhesivos a base de cemento de ionédmero de vidrio y aparatos con bandas
tradicionales, para mejorar la retencion de los aparatos, pero la evidencia es débil.
Lograr una oclusion perfecta no siempre es el objetivo del tratamiento al final del
tratamiento de ortodoncia, ya que el principio principal suele ser colocar los dientes

en una posicién que facilite la colocacién de las restauraciones. 2
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7. IMPACTO PSICOSOCIAL

El primer estudio que intentd caracterizar objetivamente el impacto psicosocial en
pacientes con IA fue realizado por Coffield y sus colegas. Descubrieron que las
personas con IA tenian niveles mas altos de evitacion social, angustia y niveles mas
altos de disfuncién. La relacion del estado de IA con el miedo a la evaluacion negativa,
menor dominio y autoestima dependia de la edad. Ademas, los sujetos con IA tendian
a mostrar un aumento en las puntuaciones de dominio y autoestima con la edad. Se
puede especular que los pacientes de IA podrian haber tenido un tratamiento dental
integral que les ayudara a sobrellevar su condicion. En un estudio retrospectivo,
Lindunger y Smedberg afirmaron que todos los pacientes con IA tuvieron reacciones
positivas a su tratamiento protésico. Curiosamente, casi la mitad de los pacientes con
IA prefirieron el tratamiento restaurador realizado antes de los 16 afios. Por lo tanto,
se puede argumentar que el diagnéstico temprano y la intervencion oportuna pueden
aumentar el bienestar psicosocial y la autoestima de los pacientes con IA,

especialmente durante las etapas de preadolescencia y adolescencia. 24, 2°
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8. CONCLUSIONES

Es importante el manejo temprano de nifios y adolescentes jovenes con Al; sin
embargo, es posible que algunos pacientes no sean diagnosticados correctamente o
no soliciten tratamiento odontolégico hasta que sean mayores. En algunos casos, los
padres no aprecian la importancia de la intervencion temprana.

El tratamiento puede requerir la intervencion de multiples especialistas y la mala
oclusion frecuentemente requiere intervencion de ortodoncia y también quirdrgica.

El tratamiento puede durar varias décadas ya que incluye la denticion primaria y
permanente. El conocimiento de los defectos genéticos asociados con los tipos
especificos de amelogénesis estd aumentando, lo que lleva a una mejora del
diagnéstico del tipo especifico. Cuando se sabe el problema genético es mejor porque
permite predecir qué pacientes podran tener problemas asociados como formacion
de placa y mala oclusion y asi escoger el mejor plan de tratamiento.

Luego de realizar el diagnéstico de las piezas, teniendo en cuenta la edad de la
paciente, cantidad de tejido comprometido y los tratamientos fallidos anteriormente

recibidos, se puede evaluar mejor al paciente y dar un mejor tratamiento integral.

Con el avance de las técnicas y el aumento en la disponibilidad de varios materiales
dentales, muchos estudios han demostrado que el uso de cementos de ionémero de
vidrio, carillas de resina compuesta, carillas de porcelana, coronas de acero
inoxidable, coronas fabricadas en laboratorio pueden restaurar las piezas dentales
afectadas. El enfoque del tratamiento debe considerar el tipo de IA especifico y el
defecto subyacente. En los pacientes con IA hipoplasica, el esmalte suele ser
suficiente para la unién, por lo que la restauracién con resina compuesta puede
enmascarar con éxito la decoloracion y mejorar la morfologia de la corona. En
pacientes con IA hipocalcificada, no hay esmalte suficiente para la unién. Los
cementos de ionémero de vidrio y las restauraciones de resina compuesta
inicialmente podrian tener éxito en estos casos, pero el prondstico a largo plazo es
reservado ya que el esmalte hipocalcificado puede fracturarse, causando margenes
defectuosos y restauraciones rotas. Las restauraciones de cobertura completa se
recomiendan comunmente para Al hipocalcificada. En caso de hipomaduracion Al, el

esmalte defectuoso contiene un exceso de materia organica que con el tiempo se
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vuelve poroso y manchado; el esmalte defectuoso debe eliminarse antes de colocar
las restauraciones.
La obtencién de radiografias antes del tratamiento de restauracion es esencial para

determinar cuando se pueden colocar estas restauraciones.

El tratamiento de la Al depende del diagndstico y el fenotipo especificos del individuo.
Desafortunadamente, la investigacion sobre el seguimiento a largo plazo de los
resultados restaurativos de los pacientes con Al es particularmente escasa. La
mayoria de la evidencia se basa en informes de casos que presentan modalidades
de tratamiento y resultados de solo unos pocos pacientes con Al con o sin una

descripcion adicional de sus familiares.
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