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INTRODUCCION 

La idea de realizar el presente trabajo de tnuestiga­

ci6n surgi6 en Hayo de 1993, cuando se presentaron a 

las clCn(cas pertf6ricas de Odontolog(a en Xochimtlco 

y Oriente de la U,N,A,H., dos pacientes hermanos y -

otra ntña afectada con Amelog6nesis Imperfecta. 

Esta inuesttgaci6n contiene una repts(6n btbltogr6fi­

ca sobre la clasificaci6n y el tratamiento de la Ame­

log4nesis Imperfecta, y reporta los casos de tres pa­

cientes: dos hermanos, uno d• sexo masculino de 14 -­

años y su hermana menor de 9 años; y otra niña de 12 

años edad que llegaron a consulta por. la apariencia -

de sus dientes y por Za sensibilidad muy marcada que 

presentaban a los cambios de temperatura. 

La primera tmpresi6n diagnosticada fu6 la de· "Amezo-­

g6nesis Imperfecta" y con base a este dtagnost tco se 

presentaron diferencias de opini6n entre los estudian 

tes y tos profesores de Odontopediatr(a de las cl!ni-



cas, sobre el m11nejo que se le deb(an dar a estos tres 

pacientes, y fu6 esto lo que motivó para realizar una 

completa revisión bibl!ogr6fica sobre e! te~~ para po­

der as( realizar.un adecuado manejo de los tres casos. 

Posteriormente, se decidió hacer un estudio m6s com-­

pleto que incluyera los aspectos: genitico, histológi­

co, radiológico y ortod6ncico de los pacientes para -­

poder de este mtJdo, clasificar y manejar correctamen-­

te Za anomaZCa que presentaban. 

Final~ente, basados en la revisión bibliogr6fica y en 

los estudios mericionados anteriormente 1 se rehabi l it6 

al paciente, solucion6ndole as!, aunque temporalmente 

sus problemas de función y est6tica. 
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I. - -:: ..... FJJ'ULC F·:-:.::·;;.::J:Q. - r::sAa::CLL(; .:·cRXlil ..,::.,, LC.,S 

DIE/!7'ES 

1 .- Norfog~,..._esis "'1.'entol. 

la morfog4nesis dental tfene ya lugar en !~sextas~ 

mana de uido prenatal, con 1~ oparici6n de los g~rm~ 

nos de los dientes ccducos y continaa hasta aproxime_ 

da.-Pnte el sexto cñ.o rJe uida, en el oue aparºcen los 

g6rm.enes del tercer molar permanente. Cnc uez '7Ue e! 

n:arilar superior e inferior asumen su co ... figuraci6n 

inicial, el e¡;itt?lio bucal awe11ta d:J tamc~o y forma 

le láT.ina dental. h continuación, aparecen proztrerc 

ciones locales en los lugares de fo~"ltlci6n de loz -­

dientes. La formaci6n de los dif:>rentes dientes t ie­

ne lugar por le act iu idad mit6tica del epitelio del 

esmalte interno, hasta que se produce la diferencia­

ci6n de los ameloblastos y odontoblastos, Posterior­

mente, se deposita el esmalte y la dentina, y la co­

rona adouiere gradualmente su morfología. 

Los incisivos y caninos tienen diversos lugares de -

amelog~nesis, oue se re~nen poco despu~s de la colcl 

ficaci6n, En los molares, lo forr.aci6n del esr.alte y 
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de la ~·er,t ina y, prr tonto, ~~ calcificr1ci6n se ini­

cia por las cúspides. Lo proli.~eraci6n. cont!nlla por 

el centro del germen. dental, por Zo que las cllspides 

se se? paren nut uo-,,n te. 

l. m.edidc que '2l proceso . .-Je cr.Zcificoci6n se extienc·e 

desde las cúspides, ~stcs se unen y forman la super­

ficie oc!usal de Za corone moler. 

El dep6sito con.tin.uo de esmalte en. !o perifPria fo-­

menta el crecimiento de la coron.o hasta el final del 

proceso. luego, los cementoblastos se diferenc(an y 

sP deposita ce,...ento, oue forme la superficie radicv­

lar. Durante esta fase se desarrolla tambi~n Pl tejl 

do periodontal y la corona comienza lentamenta su ~Q 

uimien.to de erupci6n.. Sin embargo, as partes que foc 

man. el dien.te perman.ecen. en el fon.do de la cripta --

6sea. La pared de la cripta se man.tiene estable ~u-­

ron.te este periodo. Una vez que se forma aproximada­

mente Zas 3/4 partes dP la roiz, aparece una fase de 

erupción r6pida, que determina la salida del diente 

hasta que alcanza la oclusi6n.. Despu~s tiene lugar -

un movimiento de erupct6n. len.to con. desplazamiento.­

Los movimientos dentales, posteriores a Za erupción 
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parecen adaptarse al creci~iento de los ma.xilares, al 

descrrol1o del sistema de fibras transc1ueo1cres, a -

la posición y a ta función de los mascu1os y tejidos 

b1andos, a las fuer2cs oclusa1es de lry ma~ticación -

y a la atrición proximal y oclusal. 

Se sabe que le for~oci6n de la ra(2 y del periodonto 

se relacionan con el mouim.iento de erupci6n, aunque 

no se comprenden bien !os deta1les precisos. A efec­

tos cl(nicos, lo que importa es saber que el ~ouimi­

ento de erupción dental comienza tentamente, despu6s 

del desarrollo de la corona !! del comien20 de la fo.e. 

~aci6n de la ra(2, La discusión en profundidad del -

tema escapa a los obje.tiuos r!.e esto inuest igaci6n, 

El desarrollo de !os dientes se regula, en gran medi 

da, por factores ge~éticos intrínsecos, aunque ello 

no quiere decir que los factores ambientales na posg 

an ningan impacto. Los datos experimentales y cl!nt­

cos sugieren, sin ambargo, que Za influencia de estos 

fnctores es limitada. 
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Amelogénesis.-

Amelo= Esmalte; Genesis= Formación de. 

Entendiendo que la Ame!ogénesis es la formación del -

esmalte, trabajo que corresponde a las células llama­

das Ameloblastos. 

La amelog6nesis ocurre en dos etapas. En la primera -

la matriz del esm<llte se forma y <in la segunda etapa 

la matriz se calcifica. Los factores loccles o sisté­

micos que interfie~en ~on la formación normal de la -

matriz cnusan defectos llamados "hipoplcsio del esmal 

te". Los factores ~ue interfieren con le co lcificación 

y la maduración del esmalte producen un estado llamado 

"hipocalcificación del esmolte". 

La hipoplasia del esmalte puede ser leve y tener como 

resultado una serie de "picaduras" de la superficie 

del esmalte o bien desarrollar una l!nea horizontal -

que atravieza el esmalte de la corona. Si la actividad 

amelobl6stica fue interrumpida un periodo prolongado -

ocurre la formación de grandes 6reas de esmalte imper-
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fecto o irregular. 

la hipoplasia posnatal de los dientes temporarios es 

probablemente tan coman como la hipoplasia de los pee 

manentes, aunque aquella no se presenta en una forma 

tan seuera. 
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11.- CAPITULO Sl'GUNDO.- AA"ElOGENESIS IMPERFECTA. 

I l·; NODOS DE Ti?.ANS/..'I SION GENETICA. 

Antes de presentar la revisión bibliogr6fica en cuan 

to a la clasificación y a la gen~tica de 1.a amelog~­

nesis imperfecta, hemos considerado importante resu­

mir cu6les son los modos de transmisión gPn~tica prl 

mordialqs, m6s adelante veremos cómo esta clasifica­

ci6n en fundamental. cuando queremos hacer un diagnó.§. 

tico preciso y correcto en cualquiera de los tipos -

d< omPlog~nesis imperfecta. 

Para esto nas hemos val ido del libro "Transtornos 9!l 

ndt leos" del Dr. Goodman (?), en el oue se explica -

claramente c6mo son estos !r..ecanismos de tra11smisi6n 

gen6tica. 

Cuando nos referimos n transtornos gen6ticos, es im­

portante aclarar que la presencia de un gen mutante 

simple corresponde al estado heterocigótico, mientras 

que una dosificación doble del mismo gen corresponde 

o un estado homocigótico; de esto depende que los ro.§. 

gos dominantes sean aquellos que se expresan usual-­

mente en Ql Qst·cido heterocigótico, mientras que los 
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rasgos recesivos son mós a ~enu~o ho~ocig6ticos. Le 

11nicr excepción ln constituyen los transtornos rece­

siuas ligados al cromosoma X qn los cuales un gen rg_ 

cesiuo simple del ~acho produce el rasgo. Vale le PS 

na recordar oue cuando nos referimos a los t~rminos 

recesivo o dominante, estamos hablando del fenotipo 

y no del genotipo del indiuiduo. Codominancia es un 

t~rmino Nie significa aue !os dos rasgos se pueden -

expresar al mismo tiempo en heterocig6ticos; por e-­

jemplo, los pacientes qu~ demuestran la presencia de 

tos dos ant!genas A y B. 

1 .- HERE(fCIA DONJNANTE J.U7'CSOHJC1i. 

Algu~as de las caracter(sticas ce una enfermedad daml 

nante autos6mtca san las siguiantes: 

a) Una de los padres del paclente debe presentar e! 

mismo defecto (a no ser aue sea un? nueua mutaci6n). 

b) Un padre afecto transmitir6 la enfermedad a aproxj 

madamente la mitad de sus hijos, independiente al 

sexo de ~stas. 

e) Un niño no afecto, jam6s transmitir6 la enfermedad. 
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Un transtorno domtnante autos6mico producir6 siempre 

un patr6n vertical de trans111isi•5n, como se uprecia -

en la stgutente figura: 

0 H; HOMBRE 

0 N º HUJER 

H 

ZONA SOMBREADA 

Ff:CTA 

H 

INDIVIDUO CCi'I AHELOGENESIS IHPER-
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Las enfermedades aue son de hPrencta autos6~ica domi 

nante, generalmente est6n nsociadas con algunas altg_ 

rociones clínicos notables. Otra ccracter(sttca cl!­

nica de estas enfer~edcdes, es Za amplie uariabilidad 

de signas y s!ntomas oue preei:ntnn. Uno coracter(stJ. 

ca m6s es que los pacientes con enfermedades domtnoQ 

tes a menudo desarrollan tos manifestaciones cl(ni-­

cas m6s tord!as en otda, aue los poctentes afectados 

con un transtornQ rec~siuo, quiºnes generalm~nte mu­

estran tos s!ntomas de la enfermedad en el comienzo 

de Za otda. Adem6s de tener un inicio m6s tord(o, los 

transtornos dominantes son menos graoes en cuanto al 

pronóstico final aue los reces!uos. 

Cuando aparece un rasgo gen6tico dominante espor6dt­

co, ~iempre se deben considerar Zas siguientes tres 

posibi ! idades: 

a) Puede ser debido a una nueva mutact6n. 

b) Puede ser qe apartci6n espor6dica debido a Za po­

sible no penetrancia del gen en uno de !os padres. 

e) Puede pensarse en un caso de ilegitimidad, 
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l'..- H:: "ENCIA "FX:ESIV!. /.UTOSOKJC,;. 

Porr. ,.,ue una enfermerlad gen4t ico se transmita como rg 

cesiua nutos6micr., se r~~uiere et gen mutante en uno 

dos is doble e estado homoc ig6t ico. El nfecto hereda -

entonces un gen mutante de cada padre, auien es hete­

rocigota para el transtorno. l.unaue estos padres pue­

den estar sanos clínicamente, se conoce nue puedan tg_ 

ner alteraciones bioquímicas. Cnda padre aue es hete­

rocigoto para un gen mutante tiene un 50 por ciento -

de posibllidade!e de transmitir ese gen. 

Cuando dos personas heterocigotas se aparean, te6ric_g 

mente se afectorón el 25 por ciento de sus u6stagos,­

pero es importante recordar que la mitad de los niños 

normales serán heterocigotos para el gen mutante. 

Al contrario de Zas anteriores, las enfermedades re­

cQsiuas producen un patr6n horizontal de transmisi6n. 

Si un indiuiduo afecto se casa, todos sus niños y ni­

ñas serán portadores del gen mutante, y si uno de 

ellos se casa con un portador heterocigoto, habr6 un 

riesgo del 25 por ciento de tener hijos afectados con 

la enfermedad recesiua. 
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Se ha obst?rundo '"1Ue los eneferme'"icdes re--·esiuas mu-­

chas veces .~e encuari t ron aso e i~das o consanguinidad 

por lo .... ue se hcce .... ecesc:rio la elaboración de un mg, 

ticuloso 6rbol genocl6gico cuenda nos referimos y en 
frqntamos a algu.r.a de t?sto.-r:: entidades con este :nodo 

de her<? ne ia. 

Los caracter(st icas el (nicos m6s importantes de Zas 

enfermedades recesiuas comparados con las dominantes 

son: 

a...' Cuondc hay alteraci6n bioqu(rnica, generalrr.en:e 

produce uno nLteraci6n eT!zim6t ica. 

b) Pocas enfermedode::> reces iuas muestran penetra.ne ia 

,incompleta o grandes fluctuaciones en la expresi­

vidad. 

e) Presentan disturbios metabólicos m6s graves en el 

inicio dq la vida. 
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La siguiente figura muestra un t(pica patrón genealó-­

gica de un transtorno recesiuo autosómico. 

H 

(Nótese la i11ntediata consanguinidad en este caso). 

3.- HEr<ENCIA LIGADA AL CRON030NA X REC~SIVA 

Para estudiar este modo de herencia es necesario coR&­

cer y recordar que la madre reatbe un cromosoma X de -

cada uno de sus padres y da uno u otro a sus hijos e -

hijas. El potrón de transmisi6~ de las enfermedades 

recesiuas ! igadas al cromosoma X va de los portadores 
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femeninos a los oarones afectados y produce un patr6n 

oblicuo en el drbol genealógico. Es decir aue las mu-­

jeres portadoras transmitan el gen a la mttad de sus -

hijos, que tambi6n ellos serdn portadores y a la mitad 

de sus hijos que serdn afectos, Los oarones afectos 

pueden transmitir el gen mutante a todas sus hijas, 

quienes serdn portadoras, pero no a sus hijos. Por lo 

tanto, no hay transmisión de padre a hijo, coll!C se 

aprecia en la siguiente figura: 

H N 

: G 

[5 JA ~ 

fbJ 6 b 66 ¿ 6 ¿] ¿ (b 
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las caracter(sticas m6s notables son las siguient~s: 

a) No hay transmisión de vor6n a varón, 

b) Todos lns hijas de un podre afectado tendr6n el -

alelo afectado ya que el solo transmite su cromo­

soma mutante a los hiJas. 

e) Usualmente hoy un nl'.ónero excesivo de hembras por­

tadoras. 

dJ 'Los varones afectos siempre tienen ¡¡na m.adre por­

tadora, 



- 15 -

III.- CAPITULO TERCERO. A>;ELOGEllESIS Illh'RFECTA 

1. - REV JSION BIBLIOGRAFICA. 

En Pl c~o de 193e, Finn (~) h;70 la primera diferen­

ciación y descripción clínica de dos grupos de anomQ 

l (as denta les: la primera la l lam6 Dentina O.oalescen 

te Y.arr6n Hereditaria, y la segunda la describió co­

mo Hipoplasia Harr6n del Esmnlte. 

En su estudio, Finn revisó 41 casos, de los cuales 

identificó 28 como dentina opalescente y sólo tres -

como hipoplasia del esmalte; los otros casos no se -

pudieron clasificar debido a la falta de información • 

luego, en 1945 Weinmann et al, (3) fueron los prime­

ros en introducir el t~rmino Amelogenesis Imperfecta 

y lo dividieron en dos tipos de defectos: Uno carac­

terizado por hipoplasias y otro por hipocalcificaci2 

nes o htpominerali2aciones, En su estudio, Weinmann 

dice que es frecuente encontrar defectos de el esmal 

te que corren en forma transversa a lo largo de las 

coronas de los dientes, señalando as( el periodo en 
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7ue ocurrió !o disrupción en la formación del tejido 

pero en ln amelogenesis imperfecta esos defectos se 

encuentran f'Cra!elos a! eje axia! del diente "!ostran 

da ~ue la alteración sucedió durante el periodo de -

formación del diente, Coma ayudo para el diagnóstico 

de este tipo de anomal(as, se presenta estas dos ta­

blas: 

color 

aspecto 

COl\S ts tenc ta 

forma 

histolog(a 

lial lazgos 

CAR.4CT1'7RISTICiS 

HIPOPLASiA 

HEREDIT,:RJ.4 

amar! l lo-café 

suaue, brillante 

duro 

forma de cono 
o el t indro 

espesor muy 
delgado, solu­
ble en 6cido 

invisible debido 

a su espesor 

HIPOCALCIFICACION 

HEREDITARIA 

caf~ obscuro 

rugoso, opaco 

blando 

normal 

espesor normal 
insoluble en 
6cido 

no se diferen­

c (a de la den­
tina, 
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DIAGNvSTICO DJF'ER&,'NCI.!.L 

HIFOPL.l,SI1{ HIF-O::f.Ll'JFICACIOfl 

DEL ESN;;LTE DE:l ES!-:l:LTE 

LOCAL 

SISTEMJCO 

Ccusado p<1r infloma­
ci6n local o trauma; 
afecto 6reos circuns­
critas; ~eneroz~ente 

un solo diente; si hoy 

varios diqntes afecta-

éo3, sus defectos no se 

relacionan. 

Causado por des6r­
denes metabólicos; 
los dientes se afec­
tar. sim~tricamente: 
!os defectos son fo­
sas, rayas y fisuras. 

HEREDITARIO Afecta todos !os 
dientes de alrede­
dor de media fami­
lia, De forma cilin 

drica o cónica.De co 
lor amarillo bril!añ 

tt?., Duros. 

Causada por inf !Q 

maci6n local o tra­
uma, pueden ser blan 

cos o o."l!ari l los por 
imbici6n secun..~ario. 

Alto contenido de -
flúor en el aguc(-rto,s 
de 1 p.p.m.).Todos 
los dientes afecta­
dos. Dientes ~otea­
dos de blanco e O'llQ 
rHlo, 

Afecta todos los di­
ent Ps de alrededor -
de media familia.Co­
lor cr.f6 obscuro y -
opaco, El esmcl te se 

pierde rúpido cuando 
se le somete a fuer­
zas. 
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Es euidente r:ue este tipo de clasificación, s6lo -

menciona Za ameloaent?.sis imperfecta como una anom.Q 

l !a dominante de cnr6cter r-endel iano simple no l i-

gado a X, pero a partir de ese momento surgen di--

uersos nombres basados en la apariencia cl(nica e 

histológica para lo nue hasta ese momento se cono-

c(a como amelagenesis imperfecta. 

Witkop (4), por e,iemplo, sugiere uarios nombres PQ 

ra hacer una clasificación más espec(fica; estas -

son: hipoplasia hereditaria, hipocatcificaci6n he-. 
red!tarta, h!pomadurac!6n here.-!itar!a, hipoptasia 

hered!tar!a localizada y "srww- capped teeth" 

(dientes cubiertos de nieue), Cuatro años más tar­

de, W!nter (5) et al, cuestionan las clasificacio­

nes antes presentadas y sugieren una nueua clasifl 

caci6n que haga diferencias histol6gicas y lo que 

es m6s importante aan, sus modos de transmisión hg 

reditarta, 

Esa nueva clasificaci6n fue la siguiente: 
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o) A.J. (".tcis6mko dominante con carccler(sticas de 

esmalte c~n hipominerati7oci6n. 

b) A.J. aut6s6mico ~ominante con corocter(sticas de 

esmalte con hipoplasias. 

c) A.J, outos6miaa can corocter(Rtica de hipopla-­

sia e hipomtneraliroci6n, ( Los das casos repo¡; 

todas por el autor fu~run clasificados en i?ste 

grupo, aunaue el rmdo de herencia no estaba de­

finido atín cl'2ran.ent"). 

d) A.i. autos6mico recesiua con caracter!st ioos de 

esmalte con hipomineralizoci6n. 

e) A.I. dominonti? Ugado o X con oorocter(sticas -

de esmalte con hipopl'lsio. 

f) A,J, recesioa ligado a X con coracter(sticas ~e 

esmalte con hipomineralizaci6n, 
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En 195.? c, Schulze presentó cinco casos de nmelogj_ 

ne sis imperfecta !:ipoplr:sica de r¡erencio dominonf e 

ligado a X. Esto fué ln .crimera entidad do:-dnante 

ligada a X, correctamente establecido, descrita en 

el hombre; aunQUP las mujeres tombi~n pueden estor 

afectadas, generalmente lo est6n en menor grado y 

adem6s presentan otro tipo de def'2ctos. Lns hombres 

,.1ue est6n rfectados prQsentan un esmalte fuerte que 

tiene un espesor entre cuatro y ocho veces menor -­

r¡ue el del esmalte norm"1l. los mujeres por su parte 

presentan bandos uert icoles en un. asmcUe cosí nor­

mal. 

"En el desarrollo embriológico, el órga­

no del es~alte prolifera dentro del me­

s~n~uima, y as( las c~lulas hijas <?st6n 

alineadas en la parte terminal del 6rgB 

no del esmalte. As( pu~s, Zas c<Hulas -

pertenecientes a una l(nea clonal, serón 

distribuidas verticalmente a lo largo -
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de lo superficie ,;el diente. Si esos 

cdlulas iniciales contienen P.l cro"'2 

soma X nct iuo con su alelo normal, 

las cdlulas hijas podr6n formar un 

esmalte normal. Por el contrario si 

el cromosoma X activo posee un alelo 

mutante, se producir6 un esmalte hi­

popl6sico." (6) 

Lo anterior concuerdn con ln h ip6tes is rie Lyon (7) 

•7ue fue planteada an lngloterra en el añ.o de 1961 

y dice aue en las mu,iert?s s6lo un cromoso~.c X por 

cada c61 ul o sorr:ét ica es gen~t icamente act iuo duren 

te. la interfase, mientras r>Ue el otro cromosoma .Y 

m~ntiene sus propiedadeai heterocrom6ticas y proba­

blemente est6 inactivo. Durante la embriogdnesis -

temprana cado cPlulo so~6tica de la mujer tiene un 

"per(odO de decisión" para rU<> defina clíal ser6 -

el cromosoma act iuo, si Xp (naterno) 6 Xm (mcterno) 

(Se dice que esto determianci6n es al azar). 
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;is!J cuando .~ucerie esU' fen6 .. ano, los desce11-· 1·er.tes 

rontendr6.n lo act iuidoC. del cro.ncso:;,o seleccionr.do 

y simult6neo~ente et cromosoma incctiuo se convie~ 

te en un Corptísculo de Borr t crorr..o tino sexur.:l) cue 

se puede uer adyacente a lo ~embrann nuclear eh las 

c'1lulas de la mucosa oral de una muJ<?r normal. La -

hip6tesis de Lyon ha sido comprobada en personas -­

con e¡ síndrome de Turner(XO) en las cuales no se -

t?ncuentran corptísculos de Barr, o en muJeres cuyas 

const ituci6n gen~t ico es XXX y en Zas ,7ue 3e encuen. 

t rnn '!o.'J co:--pasculo!l de Br'!rr. 

=ste planten.miente .<Jer(a demostrado com.o cierto 

.tres años mlls tar~'.e, por el r:ropio Witkop (8), 

,-,ui~n report6 dos cosos de amelogénesis im.rerfecta 

recesiua ligcda al sexo y que eran compatibLes con 

la hipótesis de Lyon. El pri~er caso era de un a-­

dolescente de 15 años, aue al exo~~n cl(nico pre-­

sent6 un esmalte de apariencia moteada que uariaba 

del blanca al amarillento- marr6n. El esmalte era 

menos fuerte que el normal y podía ser penetrado -

cuando se ejercía sobre él una presi6n fuerte con 
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un erplorador, Rodiogrófica•·ente .•e obseruabo la -

falta de cor..t.-·cstr-- normal entre le d"ntina y el e~ 

malte. El seg~ndo c~~o, ere la madr~ ~el pri~ero,­

qui6n cparenter.:entt? ter.(a un esmalte norrr:rl; Gl -­

examer4 cl(nico se o.:seru6 rue el esmalte presentc­

bo un espesor nor""7r:l, pero preser..~abc bandas i:er~l. 

coles de color bl1J,•1co opaco y moteado clternas a -

br.r..das de esr.r.lte r!C? ripf'Jr:°oncia normal. 

Aun ... ue los casos presentados -:nterior·~er.t e, puer:·en 

ser interpretados como un modo de he rene i':: domina11 

te, con diferente '2rpresi6n en hombrP~"'i ;· ."':"..ujeres,­

este .rrodo de herencia es compatible cor... un rasgo -

l igndo a X, 

.Winter en .!969, reporta el caso -:e' una familia r¡u.e 

presentaba un tipo raro de arr..elo;cn.esis impcrfectc 

y que clasific6 como autos6mica dominante, en la -

que las caracter(sticas principales eran hipomine­

ralizaci6n y punteado (pitting) del esmalte, c6ma­

ras pulpares amplias y taurodontismo. El autor re­

comienda que para poder ."acer un diagn6st ico pre--
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ciso ~e esta entirla~, se deben.realizar no s6lo 

eró,..<?nes ~l(nicos y rodiogróficos, sino tambi~n 

gen~ticos e histológicos, Los hal!azgos histológi­

cos en los cnsos por 6l reportados fu.erar~ los si-­

g'-· it?ntqs: 

- El ~s~clte tiene una estructura prism6tica. 

- El ta~nño y Za distribución de los prismas es 

nor~al. 

- Las estrías de Ret?ius eran más intensas ~n las 

6reas llipomineralizadas. 

- El esmalte cervical est6 menos afectado en los -

molares. 

- Se observan grandes 6reas hipomineralizadas, 

- La dentina tambi6n es defectuosa. 

- Los t tlbulos dentina les se encuentran en menor -­

cantidad can grandes 6reas de dentina intertubu­

Zar. 

- Cámaras pulpares amplias o taurodont ismo, 

- Pueden o pueden no ester presentes, 
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"Se ha obseruado nue er. for.:.i liares er.. 
los que las caracterts!icas morfol6-
gicos e histal6gicos son similores,­
los rasgos son heredados de modo di­
ferente. Esto indica ~ue diferentos 
.':'lut ac ion@" son respon.sob les de .crodJ:! 
cir rae.gas o,r:orentemente similares. 
Todos los tir:os de a~elooenesis i~-­
perfecta rueden no ser une nisma en­
tidad, y corla mutación puede ser el 
factor etiológico de cada uno de los 
diferentes tipos de A.I. ~ue existen. 

(9) 

Esto ha .hecho rrue muchos inue~t !7co'ori:?s como :vtt--

kop et al, Finn, Hals y otros, naycn ':lesorrollado 

clasificaciones difer~ntes según el modo de heren-

cta. 

En, 1971, Wit kop describió un nueuo t~rmino para -­

clasificar !as anama t (as del e.sma l te: Hipomadura-­

c lón. Este esmalte se caracterizo par presentar un 

espesor normal, ser más duro que e! esma 1 !<> htpo-­

ca lc ificado y de color blanco moteado o amarillo -

marrón y tiende a quebrarse desde la capa dentina l. 

IVitl<op en 19?3, describe !os ha!Lozgos de un caso 

de Amelogenesis Imperfecta pigmentada, de tipo hi-
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ponadurcci6n en uno familic y ~ue el clasific6 

COn"O A.I. autos6micn recesiua. El en.so reporta dos 

pacientes, una niña de 14 años y su her~ana de 5 -

años y ·"'!edio, r-:ueinPs presentaban las siguientes -

caracter(st icos: 

Esmolte de nporiencia moteado de color amarillo 

- rrrnrr6n. 

- Todos !os dientes estaban afectados, 

Morcado tendencia a for~ar c6lculos dPntales. 

- libres de caries, 

Gingiuitis entre moderada y severa. 

Ausencia cong~ntta de 35 y 45 1 y anquilosis de 75 

y 85 • • 

Morcada atrición en las caras oclusales, 

Dilaceraci6n radicular en los tercios apicales,• 

• Estos hallazgos s6lo fueron reportados en la --­

niña de 14 años, 



hl o~seruar el material al microscopio se encnntr6 

r;oue en las 6reas ofecta-J.as se presentabar. esrac!o~c: 

uac(os en zonas que norr;.(:lm.ente deb(an '2!!tcr ocupf!.. 

dos por la ucina, creando as! int~rrupclones en la 

disposición de las UGrillas del esmalte. 

Las 6reas que no estaban uac(as se ue(an invadidas 

de un material con pigÑentos marrón. Adem6s de es­

tos espacios y de estos pigmentaciones se ue(cn al 

teraciones en la morfolog(a norr~l de las varillas. 

Cerca a !a unión amelodentinal, se encontró que la 

estructura de !as uarillas del esmalte era casi 

normal. 

En un corte m6s ~erifperico las !!neas de incre~~!! 

to po.rec!an estar m6s pronunciadas, lo que parec!a 

ser inclusiones de pigmento, pero más adelante se 

observaba como una obliteración de ese !!neas de -

incremento. Esta fue la caracter!stica histológica 

m6s importante aue se encontró en la forTT1íl autosó­

mica recesiua mientras que en la forma ligada a X, 

la caracter(stica principal fue la afección prima-
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ria 'ie la zona interpri.-;m6t ica. ~~sto concuerda con 

!o dicho por Rygge Pn ·939, ~ue estos dientes se -

pigmentan cadr: uez m6s al estr,r qn -::ont:cto con la 

cauidad oral debido a la pres•ncia de poro~ en los 

espacios ¡::rismót ic:·s. 

La c!entina y la unitin_ ameloder•t inal tuuier-:n una -

aparier.cic normal. 

Posteriormente, ifitkop et Sauk en 1976, describie­

ron los siguientes tip~s de A.I. basados en halla¿; 

gos cirnicos e histol6gicos y en !os modos de he-~ 

rencia. 

- Amelogenesis Imperfecta de tipo hipopl6sicc 

a).- A.I. autos6micc dominante hipopl6sica puntea­

da (pith1d). 

b).- A.I. autos6mico <!amir.ante hipopl6sico local. 

c) .- A.I. autos6mica dominante hipopl6sica rugosa. 

d).- A.I. autos6mica dominante hipopl6sica suave. 

e).- A.I. autos6mica recesiva rugosa (agenesia de 

·esmalte). 
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j').- A.1. domJn.cr:te l1~gr:-:c r: X hipopl6s~':<:: suaue. 

-· Am.elogenesis Imrt?rfecta hipor.:adurot iua 

a) A.I. autos6mica ~c-in~~tP hipa~oduratiua- hipo­

. pl6s.ica con taurodor. t isr.ro, 

b) A .I. reces iua l ir;cc'a a .~· hiporrod'.lrat iua. 

c) A,J. autos6mica r<?ces!ua pigMer..tada hipomadura­

tiua. 

d) A.I. autos6mica riaminant e. Die1'tes cubiertos de 

nletH? (snow ct:'prec!. tee· .. l-z). 

- Amelogenesis Im~•rf<?cta hipocalcificada 

a) A,J. autos6110icc dominante !li¡;oaalaificada. 

b) A.I. autos6micc recesiua hi,cocolcificada. 

La prevalencia reportada por Witkop de esto enfer­

. medad en los Estados Unidos era de 1: '6,000, 
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En ur. estudio reali>'c'io por Choscak y colr.borador"s 

(•O), en Israel, en el nño de 1979, se detectaron -

rweue casos ele A,J, en un" poblnci6n de -0,359 ni--

ños con una preualPncia oproxi~~~n de 1:8.000; en -

e.-::ta tnuest igaci(Cin, los oynminadoros registraron tg, 

dos tos signos que pod(an sugerir ,¡.J. : 

De los nueue casos, 8 fueron de tipo -
hipoplósico y el otro fue del tipo Dien 
tes Cubiertos de i'/ieue. Los estudios -= 
familiares denostraron que la A.I. hipo 
pl6sica ora nutos6mica dominante en dos 
pacientr.Js y <!Utos6mica recesiua en los 
seis restant0s. De otras tres familias 
aue fueron remitidas a esa ~l(nica, dos 
ten(an A.I. autos6mica recesiva hipopl6-
sica y la otra presentaba rasgos aut6.s6-
micos dominantes de A.I. de tipo hipacol 
cif!codo, En cuatro familias, se holló:: 
un nuevo modo de A.I. outos6mica recesiua 
laca l hipaco lcificado la cual presentaba 
un punteada hari~antol y unos surcas m6s 
profundos en el tercio mer,'io de algunos 
dientes de los dos dqnticiones. 

En el año de 1981, el Dr. Houg(11), reportó el caso 

de una mujer de 37 años de edad que presentaba ame­

lagenesis imperfecta y ryue el clasificó como A.I. -

reaesiua ligada a X de tipa hipomaduratiuo, bas6nd2 

se an estudias el (nic"s gen~t leos y radiogr6ficos -

previas, pu6s debtdo a la edad del paciente y a que 
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todos s·is dientes pc'.i(an ser rehabilitadas cdecua"':;, 

-ente, .-¡o se pudo recli?cr un exc:""..en hf!:to!6gico; -

el cese reporta,..·o ere el r'e una muJer que ten (a ca_ 

ui~'J.do:: en sus C:ic;.~tes anteriores y C"U(: presentaba 

estriaciones uerti~alas, obscuro2 y claras, en to­

'ias sus corones • . ::z esr-clte ten(c un tinte amarino 

morr6n y los 6reas cervicolPs de los die~tes poste­

riores estaban r."rtOs afectcdos: tam.bi~n era euiden­

te u ... ,r- ·:bro.e;ión muy .~.arcndo, '"!Ue en algunols cosos _ 

comproMet(c el tejido 0entincrio. La historia cl(nl 

ca de .'a paci{'n~e reue!6 oue sus .herrr-cnos y zus so­

.':irinos presenf,...ban ur..as caracter(st fea!: dentales -­

sim.ilo:--es. Finclm,,T'.te, se le expl ic6 a ~a _cociente 

aue es#a era una ~no-cl(a ~ue se trnnsmit(a de ge­

r..eración en generocf,.A\n y -ye todas :'US hernar.as -­

eran portodoros de !..'.n rasgo ror:esiuo l igc"1·o e X, -

de manera que el 50 por ciento de s;,s hijos (hom-­

bres y mujeres) ser(on portadorqs del rasgo y que 

si alguna vez ten(a un hijo hombrq con el rasgo ~ 

todas sus hijos here"frr(an el rasgo, mientras que 

!os hijos hombres nunca !o here'1ar(an, 
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En su crt (~ulo, el Er. f!,..'J.r; presenta ur:.r: tnblc c~n. 

l":' clasifi~i:-ci6n. ']en~tico !i l?s cr:r--: .... .:er(sticcs --

cl(nicas y radiogrt1ficas de t:orfa t.n('I .Jt? lo.e:; tipos 

de om.elog~nesis im.rerfecta; !a table pres<int':·rfa 

fu~ !o siguiente: 

.'P!.RI2!íCIA CLillICI. l' Ri.DIOG·'AF'IC/. 

DE L,; ,;;:ELOG::::c.::1 s INF~RP:::cr .. ; 

Tipo Color E.•pesor Dureza Apar. 

.;uto­
s6T'iica 
domi"1.on 
!P 1 h(o.9, 
pl~sica 
punteada 

Autos6-
mica 
dominante 
hipopl6-

sico 
local 

Elnnco 
cmari­

l lo 

Blnnco 
amari­
llo 

NorM~l llor;r:ol 

CZCnica 

Pe':Jueños 
pu,, tos 
distribu­
idos al 
nzor 

/.por. 
Radioló­
raficc 

Xoderada 
radio lu­
cidez en 
los fOS'>S 
profundas 

Horferm:h 
Radio lu­
cidez en 
las fosas 
profúndas. 

Nor-,..Z NorM,,¡ Puntos 6 
depresio 
nes, ge-: 
neralmen­
te en ues 
tibular:: 
con dispo 
sici6n ho _________________ _ rj_zg_nlal7_ 
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Tipo Coior 2.-r;,nPSOr 
i>Smt:"lte 

~urr:?r: : r~r. 
'.'::l (r..ico 

Ar< r. 
Rodiocrófi":.':1 

Autos6-
mico dc­
rr.inante 
hipoplfi 

1¡¿-·¡r: 
de lo 
r.or-nl 

l<nrr:n! dq !godo 
pero sn trillar. 
puerlº - te. LOs 
'iosgcsfry_r. dier.t""s 

r..o estlin 
en contac 

E.~r.rT tt? '.'):'C­

CO y r!e!-;;Cdo 
hay co~ ~ ... ~s-

te con r.'t?"?.­

t Í"!a. sico 
lisa. 

- - - - - - _tQ._ - _-- - - -

Autos6-
mica do 
mir.anti 
hipoplfi 
síco 
rugoso.. 

Auto.<i 
r,iicn re 
cesiua­
hioopli 

sien 
!:ugoso. 

Amarillo 
1/4 

de lo 
norr-al 

t¡rrcrl- Casi 
l lo ousen 

te. 

Se salto 
--'e la 
dent ino 

t'f.t.1JOSO 
y :-:ror.u 
l.af.. LO:; 
dientes 
no est6n 
en con.tac 
to, -

Pugoso y 
grtJnulor 
a veces 
hay cno­
donc ia. 

Dominan- Amnri- D@lga Deseas- Suave, 
te liga- llo-ma do. te fácil, bril.lan-
do a K rr6n.- te y del 
hipopl6- godo; los 
s ica l i- dientes no 
so est6n en --
hombre contacto 

Esmcl t" 
o.r:cco y 
del•n·:lo 
ho~- con­
trrstq -

con (ien 
tina, -

Esr.talte 
no 

euidente 

Copa C:iJZ­
~ado , 
/, orma" ~ 

150m1nan= -Amari= - - - - - - - - - -B-;;nda~: - -A;eas ra-
á~ ~i~a- llo. llo~mal ~~sgos- vertiac- diolacidas 
hipoplá- delga- f6cil. les de - uerticales. 
siaa li- do, esmalte -
so.Mujer norMal e hi-- ________________ .eo¡;¡l~siaQ. _ ___ _ 
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Color .:..~sresor 

<?S,.,a!t<? 
D!!rt??.n /t.pr:r • 

Recesi­
u" ¡¡ "º do a ,;; 
de t ir.o 
hi,nomc­
durot !uo 

Blonco 
y obs­
curece 
con le 

erlod. 

f!.o!!Jb.r.e.._ __ _ 

Recesi- hmori­
ua !ir,g !!o. 
do r: X rfe 
t irc hiro 
madurat i= 
uo.Nujer. 

Cn.~ í 
nnrr:r.l 

Normal. 

El•:ndo 
y riP.Jl. 

gnsta 
f6c i t. 

Bland~ 
u rfos­
aasto 
f6ci!. 

Autos;: 
mico re 
C(!SÍUO­

hipoma.­
durativo 
pigr:entg 

Norrón. 
y man­
che 

/.'crr:-:il. Se 

do. 

Áutos6-
mico 
domtncn. 
te -
h ipoca.l 
cificado. 

f6ci!. 

Blrmco Norm,.,z. 
miel. 

sol tn 
f6.cil. 

B!cmdo 
como 
qu<?SO. 

C! Cnica 

Esr-r;l te 
:r..otendo 
y menos 
'1fectodo 

en cerui­
ccl. 

Ban-::'as 
uert i­
cal12s 
r:le es-

·'11.t:ltP SO 
no y r.flig, 
torfo. 

Bri t !ante 
sucuq y 

obsct;ro. 

Blando y 
se r12mue 
ue al h"!Í. 
cer pro­
fi taxis. 

A por. 
.~r-""3icgr6;~ica 

lgut:l apariencia 
de es~nlte y d<?n 
t ir.,... 

Iguo! aparienci~ 
de esmalte y 
rientína. 

Jguat ?porien­
cio de cs."la!­
te y dentina. 

Igual o menor 
riensidad r¡ue 

!a dentina. 

=--:::-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:-:..:: 
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En 198.3, et Dr. De >"ort (•;>) presr-nt6 una ctosificg, 

ci6n dt! ª"'etogenMiS ir.:.porfect-: basoda en datos ctJ. 

nicos y gen6ticos ~ue 3imptifican to denominación -

exacta de cada una de estos entidades: 

a) CrítPríos para une hprencia autos6mico recesiua: 

HombrPs y muJerns est6n afectados por iguat. 

- Et rasgo tiende a aparecer s6to en hermanos, -

no en sus padres ni er, sus hijos. 

- Los padres 1et niño afectado puedt!n Sf!r censan 

gu!nf!os. 

- Un cuarto de tos hí;"as dt! ta persona afectada 

est6n afectados. 

b) Criterios para una herf!ncia recesiua tlgada et -

sexo: 

- Hay uno mayor incidencia det rasgo Pn hombres. 

Et rasgo nunca es transmitido dr!t padre at hi­

ja. 
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e) Criterios poro un~ herencia outos6micc dominan­

te: 

- El rasgo es transmitido directamente de una -

persona a otra. 

- Hombres y mujeres est6n igualmente afectados. 

Un cuarto de los hijos de un padre afectado, 

mostror6n el rasgo. 

d) Criterios poro uno herencia dominante !igoda al 

sexo: 

- El rasgo es transmitido de una persona a otra 

sin disrupci6n en el linaje. 

Hombres afectados, apareados con mujeres no -

afectadas, transmitirón el rasgo a todas sus 

hijas, pero no o sus hijos. 

- Nujeres afectadas, apareadas con hombres no -

afectadas, transmitirón el rasgo a sus hijos 

y a sus hijas en proporciones iguales. 
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- Hoy ur:.,.. .::"ror.nrci6n ~e nfoctr::d0.~ !'""!.'}eres-.iom.­

bre.~ 1e ? ,.. ., 

J.:6s adelante, el Cr, De Sort, clan.ter- l?S dos catg_ 

garfas diferentes en. ryue puede ser diuidida la amg 

lagenesis imperfecta y en.u-era de la siguiente far.. 

ma lns caracter(sticas cl(nicas de cnda una de los 

dos ent iccdes; 

e) Ccracter(st icas de la ame!ogenesis imperfecta -

de la forma hipopl6s!co 

- Hay uno reducción. en la matriz del esmalte -­

y esta hn sucedida durante el proceso de ame­

logenesis. 

- Diferentes hallazgos cl(nicos e histológicos 

son eutdc>ntPs. 

- El esmalte est6 formado por una cantidad nor­

mal de sales minerales, y por esta raz6n. tie• 

ne una consisten.cía dura; pero debida a su 

fino espesar es difícil uerla radiogr6ficomen 

te. 
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Le mor.,''rilor;(r rr> lns rr!'=es, ~e !o c6m.'lra y r:l'el 

ligam.erito ¡;eriod.ontfJt PS normal. L~s '"i!t?ntP.s -­

t ie1.en un mayor '!i6Tetro t?r. su ,r:o:dci6n cP.rui-­

cal debido o Zo .. "'alta de esmr:>lte. 

- Debido 'J su finn erre de esr.:r-lte (ur. cuarto~ -

ll'l octavo de !o ncr"'o!) !os rli entes no est6n en 

contacto. 

- .:S'l esmalte es ':apnz de cumplir f.!On sus Cemanc!'1s 

funcior.ales. 

- El qsmalte puedP. ser duro, grcnular, rugoso o -

lobulado ccn po,.cicr..es irrequ.Lares de esmoltn.. 

- Es mer.os frecuentq r.ue la forma hipomir.eralizado. 

- Es de herencia doninante ti~~do al sexo, stendc 

generalmente :"!fnos s~uero en r.tu}eres oue en ho!!l 

. tres. 

- lo coloración var!a entre amarillo, ª""ari!lo-.r_s 

rrón, y amori!!o-ro.fo, debido a !os pigmentos -

de !os at íirentos y a otros fr.ctores. 

- la mujer generalmente presenta una menor decalg 

ración que la de! hombre, algunas veces en for­

ma de bandas vert!cales y otras veces grandee -
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fosas et:.'? cor~tie:"'~º'~ r:r:!ritus de coior marr6n. 

Los diferencias fenotípicas pueden ser expli­

cadas con lo hipótesis de Lyon. 

b) Características de ta amelogenesis imperfecta -

de la formo hipomineralizndo; 

Ccurre mós frecuente oue Za formo hipopl6sica. 

Ocurre debido o un disturbio en el proceso de 

mineral i?aci6n. 

El diente erupciona con una forma y un tamaño 

normal, pero la p~rdida de esmalte se presen­

to en diferentes per(odos de tiempo a medida 

aue el diente sufre una abrasión mec6nica y/o 

qu!mica por lo scliuo y los nutrientes. Los -

defectos se hallan m6s frecuentemente en los 

caras labiales de los dientes anteriores, y -

en Zas puntas de Zas caspides de los molares. 

Es coman encontrar un esmalte m6s resistente 

en la zona cervical. 
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- El esmalte presenta un menor contenido mineral 

lo que se manifiesta can une menor densidad -

radiogr6fica. 

Radiogfóficamente se obserua una forma y un -

tamaño normal con una uni6n amelodentinal atl 

pica. 

El esMalte tiene una coloraci6n anormal y pug 

de presentar .~anchas blancuzcas color tiza, -

amarillas, amarillas-rojas o marr6n. las altg 

raciones de co~or au~~ntan con la edod. Los -

incisioos mandibulares a ueces no presentan ~ 

ningan tipo de decoloraci6n. 

Uno de los reportes m6s recientes es el de Ooya en 

1988 (13) 1 en el aue se presenta un caso de amelo­

genesis imperfecta autos6mica recesiua de tipo hi­

popl6sico rugoso con obseruaciones cl(nicas, radiQ 

gr6ficas e histol6gicas al microscopio de luz y al 

microscopio electr6nico. El caso se refiere a una 

niña japonesa de 12 años que presentaba una denti­

ci6n mixta con erupci6n parcial de uartos dientes 
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que ya deberfan lm:--er tP.rminadt> su erupción fi~fo­

l6gica ( 11, 21 y ,o::). Las -:'ienll?s present.,s tPn(ar. 

·una coloraci6n omaril!t:: y unl'J superficie irregular 

pero dura; y no ,nrese'1.tr.ban superficies de contac­

to. Se obseruob" un':' mor--'er,..ria hi.rierplosia r:!e te.fi­

do gingfool, Mdiagr6ficoT1:er.tq .se hoc(o euide~t<' -

una hipoplasia del esmalte y uno vrupci6n retarda­

do o detenida; adem6s, se hacfo r:uy difícil dif<'-­

renr:ior el esmalte de la rlentina. Los otras t:.'Stru.s, 

turas estaban dentro de los l (.~ites normales. Hfs­

tot6,gicamente, z,..s SU"P.rficies PXternos dr;· :::Js-nlte 

mC'.'strabon prolusiones irregulares de formo glob1;-­

lar, en la regi6n ceruiccl se encontraron ondu1o-­

cionPs paralelas discontinuas ?Ue suger(on irregu­

laridades o dG/iciencias t?n. l'1 for~f'Jci6n c!'.J le su~ 

tanela 1el esmalte. En los e.c;pec(menes qt:.e :ic .:~'le• 

ron descalcificados se ui6 una ausencia de lo es-­

tructura prism6tica. En lo$ cortes de tejido gingL 

uol se obseruaron masas calcificadas aue han sido 

denominadas como conglomerados esmaltoides oue es­

taban rodeadas de tejido conectiuo colaginoso. 



- 4? -

T~mbidn en el ~~o de ;gae, l~ Dra. Back~an (14) en 

le Unkersidcd c!e U.-:ea en Suecia, !1i70 la descrip­

c!6n cl(nica de 765 ind!u!duos de 51 familias con 

ameto!j'e"H?.'lÍS irr.ptJrfecto. Los modos r!e herencia de 

esta entidad en estos pac!entes hab(on sido estu-­

riir:do:; previnr·~nf<J, y SP t?sl."JblPci6n que lo ht?ren­

cia era autos6mica rlom;nante o ligada a X. El abJ~ 

tiuo del estudio f~P. ca"!parar y relaciannr las rli­

ferntes caractqr(sticas clínicas, con tos distin-­

tos modos ~e herencia. En totot, se obseruoron o-­

cho diferentes tipos de nmela~·enesis imperfecta. -

En 33 de las 51 fnmilias, todos !os indiuiduas fUE 

ron as!gnndos a una m!sma entidad, con !as mismas 

coracter(st icas. 

Otros ocho fomil!os fueron clasificadas co~n dife­

rentes manifestaciones clínicas de la patología. -

En las dos familias en las que posiblemente la he­

rencia era ligada a X, las manifestaciones clínicas 

uariaban de hombres a mujeres. Excepta por una ua­

r !ante que s6lo fue obseruodo como un rasga autosQ 

mico dominante, y la mon!festaci6n en !as muJeres 
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que .oertenec (an a fami l ios con un patr6n de heren­

cia ligada a X, no se enco~tr6 ninguno caneri6n e~ 

tre un patr6n de herencia esp~c(jica y unn nanife~ 

taci6n cl(nica Pspec(f~ca. 

L~s diferentes variaciones clínicos deben ser absec 

undas como una eypresi6n variante del gen, y en los 

familias can herencia ligado o X, probablemente de­

bido a la hlp6tesis de Lyan. En las otros fomllios 

los mecanismos de herencia na fueran conocidas. 
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IV.- CAPI1'1JLO cu.·.~o.-

TRATA::u;;.TO DE U. /,NELOGE!1:.:SIS 

IMPERFECTA 

Uno d~ l~s pri~0ros cosos reportodon con tratomien 

tos para la amelogenesis imperfecta dota del año 

d• 1959, cuando el ~r. Prichard (15), report6 la -

terapia pera un caso de amelogenesis imperfecta 

"ide6patica de tipo hipocalcificada en una niña de 

15 años en la que· todos sus dientes, excepto los -

incisiuos mandibulares, estaban afectados; las -• 

dientes ten(an hipersensibilidad y dolor a la mas­

ticaci6n. Preuicmente, los incisiuos centrales su­

periores hab{on sido restaurados con coronas Veneer 

El tratamiento consist i6 en la preparaci6n par" CQ 

ronas completas en todos los dientes, excepta para 

los incisiuos mandibulares. Debido a aue el tamoño 

de la corona cl(nica ero inadecuado o causo de la 

p~rdtda de esmalte, se realiz6 cirugía periodontal 
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con el fin de incrementar !a altura de lo corona 

cl!nica' pero este proc~di~iento no tuvo ~xito de­

bido o que el teJido ru1rgirwl 7ir.gi•Jal no ero hi-­

perpl6sico y regres6 o su posici6n inicial lueqo -

de la cicatrizaci6n, Fin~lmente, fue necesario re­

ducir el nivel 6seo prr~ re~osicionor el m6rgen -­

gingiual. Tres meses y mecio 1espuds de la cirugía 

se reali;-oron los prPparocio~1e.s ell todos los dien­

tes y luego fueron ce~entadas !os coronas comple-­

tcs coladas como tratamiento definitivo. 

Unos años 1'!"6s torr1e, el Dr, Halone (16) en Chicogo 

realtz6 una breve revisi6n bib1iogr6fica sobre el 

tema, y dice que a pesar de gue el tratamiento con 

uencionol para este tipo de problemas ha sido la -

extracci6n de todos los dientes y la construcct6n 

de pr6tesis totales, existe el recurso en la mayo­

ría de los casos de restaurar las dientes afecta-­

dos con caronas completas coladas. El Dr. Holone -

hace ~nfasis en ~ue el tratamiento se debe reoli-­

zar entre los 12 y !os 16 años de edad, debido a 

que los rasgos de maduraci6n del niño se desarro-­

l lan entre estas edades, 
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!::n el mismo art (culo se hace el reporte rte uno niña 

de 15 años, n.ue tenía la aparier:cio el (nica de ame­

logenesis imperfecto, con unos diente~ ertrer--cdam.e11 

te hi.r.opl6.sicos -:~lº rir-rPr:r0n conos recortc::fn:J, sir.. 

esr.:.alte, rJ.e color mtJrr6n y ""!Ue no estabcr. cryriados. 

DPbirio a 4sto, el paciente presentaba unr: mrloclu­

si6n nu.e lo obligaba o ir~gerir una dietr. bl~nda. -

.l.ntes de in~r:ir7r el trntomiqnto, se reali26 WV':' -­

completa historia cl(nica, se tomaron modelos de -

estudio y un juego completo de radiografías peria­

picales. Luego de un cuirtndoso estudio, se decidi6 

restaurar los cuatro segmentos posteriores con co­

ronas completas en oro, y los dientes anteriores -

con coronas completas oro-acryl. Las preparaciones 

fueron realizadas de un modo conservador debido al 

tamaño de las c6maras pulpares, y se realizaron 

utili.eando la baja uelocidad ( 5 1 000 r.p.m,) ya 

que su consistencia era muy blanda. Luego se toma­

ron las impresiones definttiuas y los registros de 

oclust6n para realizar el encerado. Finr.lmente, 

las coronas fueron cementadas con un cemento de 

6xido de zinc- eugenol ya aue ~ste no es irritante 
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poro lo pulpo r.el diente. El autor concluye 0ue -­

aunque el tratamiento puedP Der dispendioso, siem­

pre debemo:: usar las t~cnicos m6s conserr.:cdorcs r:ue 

est~n a nuestro alcance. 

En el mismo año, Helmers y Finn (17), publican un 

artCculó en el aue presentan uorios posibilidades 

de tratamiento paro esta entidad y advierten que -

el tratamiento debe ser interceptiuo pare peruenir 

seueras atriciones y la aparici6n de caries. El los 

mi3m0['. recomiendan nue cuando P.l de.sgaste de los -

dientes ha sido muy seuero, la construcci6n de pr!J. 

tesis totales sigue siendo uno buena terapia intec 

cept tuo. 

Los dos principf'les obJet iuC's del tratamiento deben 

ser corregir lo funci6n y Z" est.1t ico del poc iente 

desde uno edad muy t emprono, a sea desde la dent i­

ci6n dec idua. 

Los metas del tratamiento en lo dentict6n temporal 

y lo dentici6n mixto son Zas siguientes: 
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a) Mantener le dimensi6n vertical, colocando cor2 

nrys de ncoro, ªsoecir.lm~ntP en los segundos mg 

l"lre.c tqmporr: lr?s. 

b) Hnntener lo longit•1d de arcíl, debido a rylle ~sto 

se ¡;uede uer disrrzinu(da por unrios factores como 

son: p6rdida pre~ntur'7 d~ los dientes, p~rdida -

del contacto interproximal por desgaste o ror -

caries y ausencia del contacto fisiol6gico por 

la deformidad de los dientes. 

El arco lingual soldado a los segundos molares 

o las coronas de acero Pn todos Los molares, -

son dos buenas opciones para {Jreuenir la p6rdl, 

do de espacio en los maxilares. 

c) Protacci6n de ta denlici6n permanente: La corre~ 

c(6n temprano de tos primeros motares permanen-­

tes no s61o vo a preservar su integridad, sino -

nue tambi6n uo o proteger el desgaste excesivo -

del segmento anterior. Para este fin se utilizan 

las coronas de acero, que deben ser reemplazadas 

o una edad de 14 a 18 años, por coronas comple­

tas coladas. 
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d) Correcc i6n de !os dientes ant<>riores: ·::w:nr!o lo 

n~ariencio dq los dientes anteriores puede afes 
t~r .el desr:rro; lo e-:.ocior~,...l 1el nirio, se ,..-t?be -

hacer el tratamiento en un estad(o temprano. -­

para esto se pu~~Pn utilizor coronas de acero -

con frente esl~tico en ocr!Zico o coron~s acr!­

licas con preraraciones muy conservadoras. 

El tratamiento ·iti!finit ioo se debe realizar, en 

l'J C:.1:.,ntici6r. perrr.cnente a r.<.'2r:iidt:: que se establJ1 

ce una oclusi6n definitioa. 

Cuatro años m6s tarde, el Dr. Storie (18) en Texas 

u.s.A., .dice ""'' debido a Za deficiente calidad del 

esmalte de los dientes, las !!neas terminales de ~­

las preparaciones deben estar en el ce~ento, y aue 

se debe tener muy en cuenta el aspecto periodontal 

ya que debido a la textura rugosa 1ue presentan -­

los dientes afectados, el acamulo de placa bacterl 

ano se facilita mucho m6s de lo normal. Tambí~n -­

menciona aue la cirug!a periodontal est6 indicada 

cuando la corona clínica de los dientes no es sufi 

ciente para realizar un tratamiento de rehabilita-
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ci6n conuencion~l. 

E"l cr.so reportado hace referencic a un paciente de 

20 años de edad, afectado de ar¡e logenesis imperfes. 

ta generalizada, y ~uien presentaba adem6s gingiui 

u'tis e hiperplosia gingiual de las papilas inter­

dentales. Debido a la seuera atrición de los dien­

tes, se decidió renlizar una osteotomía can el fin 

de aumentar al di6metro gingiuo oc1usal de ~stas,­

Y dos semanas m6s tarde se hicieron las preparaci2 

nes conuencionales para corona completo, y de este 

modo el tratamiento fue terminado. En los controles 

se obseruó nue los dientes habCan aumentado su mo­

uil !dad lo que le fue at·ribuido a la recesión de -

las fibras transeptales y circulares durante la -­

cirug!a periodontal. 

En el año rle 1976, el Dr. D.J. lamb (19), publica 

un art(culo en el oue se dice que gracias a los -­

nuevos materiales dentales, el tratamiento de la -

amelogenesis imperfecta se hace m6s sencillo y con 

seruador pudiendo mantener una adecuada armon(a --
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entre lo est~tico y la función,- y es uno de los -­

prieT'f'.ros en l"llencionar le fr.¡portcncic de ln art icu­

laci6n temporo r~ndibulcr nl rRolizar este tipo de 

trntamientos. 

El Dr. Lamb recomienr!f2 que qz tratcrr.ier.to _nora los 

dientes anteriores permanentes, en pacientes jóve­

nes, debe .t;er l leundo o cebo por meCio de restau-­

raciones temporales, yn r;ue las c~maras pulparM -

son muy amplias y 11 ,.,ue l!Cl der.t ina es muy permea-­

b le. /..dC!m6s, al~unos rlP. e..3t03 pocier.tt?s presentan 

una mordida abierta nnter ior .'Jt:.t? se ve agravada en 

los ¡:;ccientes adultos debido o la severa atrición 

oue disminuye el di6metro gingivo aclusal de las -

coronas cl(nicas. 

SegWi Southwood en 1934, el aumentar la longitud -

de las coronas de los pacientes con omelogenesis -

imperfecta, no causf2 dc~os permanentes en la oclu­

si6n, 

Lo restauración de los dientes anteriores permanen 
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tes }6oeneis, s~ ri~·"rte hr::cr,r 1 no siendo id<?~l, d'!-­

b!do el tamaño de sus c61'l.cras pulpnres-

En una bri?ve reuisi6n bibliogrlificc rr;aU?ada por 

q¡ Dr. Joho (?O) en 1980, r! autor indico aue para 

et tratamiento de le amelogenesis imperf~cta, las 

coronas prefabri-:,.~ 1r.s no s·)n r:fect iuos, y quo las 

.~coredentaduros son un tratamiento m.uy inuasivo -­

oue est6 indic~do en los casos d~ dPntinogenesis -

imperfecta. 

El ca~o reportado por el Jr. Joho es e! de una ni­

ña de 9 años y medio aue fue rehabilitado con for­

mas pl6sticas en sus dientes anteriores, sin ut ili 

zar desr.:.ineral i?onte, paro no c-:-u.sor injuries f'J 

!as pulpas de esos dientes, Uno de !os priml?ros 

rnDlares fue tratado de la misma manera, mientras -

ryue en los otros, SI? colocaron bandas y s6!a !es -

superficies ocZusoZes fueron restauradas can resi­

na. Debida a la sialorreo del paciente, ~ste era -

premedicado antes de cada cCta con Pro-Banthine. 
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D~s años y medio "iespu~s, los restctlrac iones m:os-­

l~ ... aban pigm.entacioneE, y el autor admite ·1ue este 

t?S s6lo un tratamiento intermedio hasta que les --: 

dientes puedan sPr rer.obilitcdos 1efinitiucmente. 

En 1981, el Dr. Galén (~;) de la Universidad de -­

Sao Pablo, report6 el caso de une niña de 12 años 

a "uien le hab(o. sido diagnosticada m:telo:;er.esis -

imperjecto. Porn efectucr el trotaniento de los -­

dientes anteriores, se prepararon lns superficies 

Ut?stU.;ulares y un ~'2rcio de la.:: ccrns linguales -

para poder colocar un reuestimiento a bese de es-

111.altq ":!entario humano. Se obrwJteron clgunos die!l 

tes nnteriores y se !es realizaron los desgastes 

obteniendo unicomente el revestimiento vestibular 

de esmalte. Tanto los dientes coma les carillos -

fueron grabadas y fueran cementadas con resina -­

compuesto obtrm ier:.do as r unos resul todas sat isfas. 

torios para el paciente. 

Un enfoque diferente para el tratamiento de la -

amelogenesis imperfecta es el que reporta el Dr. 



P.ennqr ( ??.) en 1983 J ?U.len propone el uso de sobrs 

dentaduras para el .":;oneJo de este tipo de pr6tesis 

parcial o total 'OUe est6 soporta<!a por dient~s o -

s!.iS ra(ces y por te._··tdos btandos. 

El caso reportado es el ~e u~~ niña de 15 años, 

a r:uUn le hob(o sido diognost icada una a."!1?lOg1?ne­

sis i"1,:-:r?r.~e~ta de t i_co hi.r:.iopl6sico suave. E:s i:r.poJ:. 

tante anotar qui? todos sus dil?ntes pr1?s1?ntaban es­

pacios moderados entre el los. i:l a•.dor menciona 

cuatro requisitos ;undaMentales para el uso de las 

sobreden t aduras. 

a) Que sea aceptable l?st~tica y fon~ticamo.nte para 

el paciente. 

b) Que se pueda construir sobre los dientes y los 

tejidos blandos. 

e) Que no awnente demasiado la dimensi6n vertical 

de manera que no afecte ningan m11sculo ni la -

A.T.H. 
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d) ~ue se pueda ucriar segt1n el cr2cir-iento y de-­

sarrollo del paciente. 

En el caso reportndo, la sabredentodurc cumpl(a,-­

todos !os reauisitos y la prótesis superior fue 

construCda con un meticuloso trobajo de laboratorio. 

Lo paciente deb(a acudir mensualmente a controles -

de actiuidad de caries y de estado periodontal, a -

pesar de ester utilizando aplicaciones de fluoruro 

tópico diario. La prótesis inferior ser(a constru(­

da oosteriormente, según Za eooluci6n de la primera. 

Para el tratol'!iento de le clentirión temporal, el -

Dr. De Sort (?3) en 1983, dice ou2 scgan el desga~ 

t<! del esmalte lo conducta puede ser "esperar y 

ut?r" ( wnit ond soe), y si el rlesgc·~:lq es seuero,­

se deben utilizar corones de acero, formas pl6sti­

cas, sobredentaduras vio extracciones, En lá denti 

ción mixta y permanente se pueden colocar prouisi2 

noles de acrílico, mientras se estabilizo la oclu­

sión para luego colocar Zas restauraciones definiti 

oas. 
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En 1 984 1 el Dr. Alexonder (24), reporta el caso de 

una niia de !4 años, con amelogenesis imperfecta -

de tipo hipocalcificada. El primer paso del trata­

miento fue una fase 1, y una adecuada enseñanza de 

hi~i~ne oral debido a la gingiuitis severa y al 

gran actíntulo de c6Zculos dentales. Posteriormente 

se coloc6 una placa de Hawley superior con plano -

de mordida anterior para permitir le reerupci6n de 

los dientes posteriores y as( poder restaurar la -

diMensi6n uertical. Los molares posteriores fueron 

t~dos restaurados con coronas de acero, y en los -

dientes anteriores, debido a la seuera p~rdida de 

esmalte, se decidi6 utilizar un adhesivo dentina! 

para adherir la resina compuesta a la dentadura, -

para poder colocar formas pl6sticas convencionales. 

Aun~ue el tratamiento fue exitoso, se le aduirti6 

al paciente y a sus padres que est~ era una tera-­

pia intermedia y que Zas restauraciones coladas -

eran ez tratamiento de elecct6n, como rehabilita­

ción definitiua. 
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V. - REPORTE ;;;;_; LOS mr.s Cl.SCS DE: MJSLOGE:t!i:SIS 

IMFCPFE:CTA Y RESUL'i'!,DCS DE ES'ICS. 

En e[ rnes de mayo de 1973, e! niño O. J. ii, de trJ!. 

ce años de edcd, consultó o la cl{nica perif~rica 

Xochimilco de la U.!.'.A,/1., "por e! asp~cto de sus 

dientes y por !a sensibilidad a !os ac>nbios ce 

temper0turo que presen.tabo 11
• 

La histo1•ia cl!nica no reuel.d nin.9lin cntecerte-r::te -

personal importante, pero Zos ont~r:ec.'c'r'?.t~~ :
4

J:rr.~· :if. 

res señalaron que su l:errr..ana menor, de 9 cños, .:Jr:L 

sentob~ los ~ismos corocter(stic?s dentclqs r.ue 

f~eron obserucdos en et paciente. l.sl ~fsmo, no se 

registró r.inguna in9esta importante de rnedicamen-­

tos. 

El paciente prouen(a de un estrato socioeconómico 

de clase media y asistía regularmente a la escuela. 
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Su ~limentaci6n y su est~do nutricionr.l PS~abon -­

entre los ¡;aró..':".etros normales paro su et;(;.d; et r:í­

~o ~sist(a regularmqnte o consulta m~dica y se le 

consideraba como un paciqnte en buen estado gene-­

rol de salud, 

Al eramen introor~l, se encontré aue el r~ciente -

oan no hab(l'J terminarlo su recambio; los prirr..t?r 1J.3 -

molares temporales superiores permanec(an a'1n ~~ -

boca, y ya presentaban una movilidad muy mnrcnda -

debido a la reabsorción fisiológica de sus ro(ces, 

E:z niño preser.tobn ur.r rf? laci6n molar clos<J ., bf-­

lnteral y una sobremordido horizontal aW"entodo, -

acompa~ada de un severo aptñomiento rle los CiP.ntes 

anteriores mandibulnres. 

Auncue el paciente prt?sC?ntnbn gr,,ndes actímulos de 

placa bacteriana debido a los dificultades (hiper­

sensibilidad) rue ten(o poro realizar un correcto 

cepillado, todos los dientes estaban libres de ca­

ries, pero periodontalmente se observó una gingiui 

tis papilar simple generoli?.odo, Norfológicamente 
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tas dientes anteriores pre•entabar. una deficiencia 

de esrr:.r;ilte m.u1 -:.orc,·:}r, er. sus dos !ercios incisr:::-­

lt?s; los rr:olort?.c;:; por su parte mo.stroban una ausen­

cia total de es~atte en su tercio coronct y daban 

la apriencio de estar º" et estado desarrotta de -

conos embrionarios. Lo textura ero rugosa, siendo 

mds seuera en los tercios inciscles y coronntes de 

todos Zas dientes. El color era narr6n obscuro ~~­

nerali?ndo, con algunas pigm,lntacionE·s negruzcas -

localizadas. Lo dureza del es~clte estaba dismint\! 

da, y se pod(o desqos tar ft.c i ¡.,_er. tu con fres<J.s ª" 
ba;"a uelocidad¡ por esto misr.c rt:·1S¡1, ::e cl)r.ªruc­

ran maltiples facetas de desaaste, especialmente -

en !os bordes lnc isa les ie los dientes ant12ríares. 

Las hallazgos radiogrnficos revelaron aue el esmol 

te presentaba una radio0ensiiad muy similar a la -

de la dentina, lo que hac!a muy dif!cil diferenci­

arlos; el desarrolla radicular estaba entre las lí 

mltes normales, y no se abseru6 ningan supernumerB 

río, ni agenesia de ningan diente. 
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Se h!zo una tmpres€6n d€agn6sticada de A~elog6nests -

Imperfecta y se real€z6 un estudio gen~tico con ayuda 

del 6rbol genealógico de la familia de los pacientes, 

El resultado gen6tico reportó que se trataba de un -

caso de Amelog~nesis Imperfecta con un mecanismo de -

herencia autosómlca recestua. 

6~ años 60 años 55 50 

H 11· JI N 

95 
13 8 fallecido 

niño niña 

afectados 
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Para hacer el estudio histo16gico se realiz6 la -­

exodoncia de dos dientes temporales con el fin de 

hacer dos prepcracionqs, una por des9a~te pr:ira o.j­

seruar los te}irlo.c; ccrlcificado3 y otrc dªscolcifi­

cada para comple~entar el estudio. -:1 reporte fi-­

nal de histolog[a fue el "'e un esmalte hipocolci-­

ficado, con las dem6s estructuras normales propias 

de un dientP. tí?m¡::orol próximo o er.folior. 

El diagn6st ico ortod6nt ico se hizo con base o un -

estudio de modelos y a z~s on61isis cefolom~tricos 

de Steinner, Sossouni y Legan y di6 el siguiente -

resultado: Paciente con maloclusi6n esruel~tica 

clase II, microgmotismo tronsuersal superior e in­

ferior y un patr6n esryuel~tico hiperdiuergente. •• 

Dentalmente se obseru6 un seuero apiñamiento ante­

rior superior e inferior y la lingualizaci6n del -

segundo premolar inferior derecho. Facial~entP. 

present6 un 6ngulo de la conuexidad marcadamente -

aumentado, un 6ngulo nasolabial ligeramente aumen­

tado, y los labios estaban euertidos y falta de s~ 

llado. 



Reuniendo todos los reportes, se 12n~ontr6 f!Ue el -

paciente presentr:ba una am.elogenesis irr.perfecto -­

hipocolcificada de iH?rencia autos15:nica recesiua 1 -

ocompañad.n de ur.a m.alociu,qi~n es;i!,.,;.el4tica clase JI 

y d~ una gingivitis popilcr simple generalizada. 

Para su tratamiento, la pri1t'4era m.ec.!idc que se ins­

tauro fue la op l ic"c i6n t 6picc: .-Je !! idr6:ddo de --­

ca lcic puro, disuelto en ag~~ destilada ( 4 sesio­

ne~~, 1 por semana) P"ra c'1:s.•nir.11.ir l".2 hipersr;insibi­

lidad de los dientes, oara lt.:ego ed'.lcor al pacien­

te en la forma en oue debla, real i?ar su hihiene -

oral ( t6cnico de Bass modificada y uso de seda 

dental), y de este modo, solucionar su problema 

periodontol. 

Despu€s de €sto, se inici6 la fase rehabilitadora 

haciendo preparaciones par-:i corona completa con el 

fin de temporalizar al paciente para corregir su -

est6tica y poder iniciar el tratamiento ortod6nti­

co. Estas preparaciones fueron hechas de un modo -
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conseruador para evitar agrouar la p~rdida de teJJ. 

do dental y las l(neas terminales fueron supragin­

giuales con el propósito de ~antener una adecuada 

salud gingiual, Las provisionales fueron construl­

das con acrllico de termocurado y cementadas con -

un ce,-,ento temporal. 

Durante e~tos procedimientos fue necesario pre~e-­

dicar a! paciente con bromuro de propantelina, 15 

mg,, para disminuir la siaborrea que dificultaba -

la, pr.,pcración d" !os dientes y la toma d" impre-­

siones. 

Actualm.,nte, el pacient" se "ncuentra satisfecho -

est~tica y funcion0lmente, y tanto ~l como sus pa­

dr"s s" si.,nten ahora muy motivados para conttnuar 

"l tratami.,nto. 
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Otro caso es el aue se presentó en el mes de julio 

de 1993, A. E. l. de 1? años de edad trotado en la 

cZCnico Oriente ''e l<' u.11.1..:,-., ,-,ue lleg6 a consul. 

ta por el aspecto de sus dientes y por Za hipersen 

sibilidod dental "Ue presentaba a los cambios de -

temperatura. Se elaboró H;storia cl(nica donde nos 

percatamos oue sus padres de 30 y 26 años de edad 

no estaban afectados por lo anomal(a del paciente, 

los dos usan prótesis totales, pero nos revelaron 

que no fue por Za onomaZ!o aue perdieron sus piezas 

dentales; siendo Za paciente afectada la m6.s peaus 

ña de su hermano mayor de 14 años. la paciente pr2 

ven(a de un estrato socioeconómico de·cZase bajo -

y asistía regularmente a Za escuelo. Su alimenta-­

c,ión y estado nutricioncl era regular, no se regi.!!. 

tró ninguna ingesta importante de medicamentos. 

A Z examen in t raora Z, se observó .7ue la niña ten (a 

dentición mixta, presentando sus incisivos superi­

ores e inferiores y primeros molares permanentes -
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donde el color del esmalte presentaba pur.tos y 

óreas de color cmorillo- miel, con consistencia -

blondo y con 17\Crcnda drici6n. La dentina tambi6n 

era defectuosa, encontramos que el esmalte cerui-­

cal est6 menos afectado en los molares. Rodiogr6fi 

comente observamos igual densidad rue la dentina.-

Lo paci,e,¡te presentaba una gingiuitis seuera y gran 

actimulo de c6Zculos dentales debido a la dificultad 

para el cepillado por la gran sensibilidad ~ue te­

n(a. ! .. os dientes ontt?riores y molares presentaban 

una deficiencia de esmalte muy marcadn ~~ su ter-­

e lo coronal. 

Se hizo un setudio gen6tico, el~horando un 6fbol -

geneal6gico y el reultado ge~ético report6 oue se 

trataba de un coso de amelogenesis imperfecta con 

herencia autos6mico recesiua. 
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Se realizó la exodoncio de los primeros molares -­

temporales para hacer un estudio histológico. ~1 -

reporte fue de un es.-cltq hipocalcificr:do. 

Su tratamiento fue recubrimiento temporal de lo -­

dentina con hidróxido de calcio puro con agua bi-­

destilada ( 4 sesiones, 1 por s~~ana) y una odecus 

da enseñanza de higiene ara! debido a la gingivitis 

severa y al gran acamulo de cálculos dentoles. 

Despu6s se prepararon muñones en anteriores para -

fundas de porcelana y en posterfores, primeros mo­

lares permanente se prepararon para corones tota-­

l es de metal- acr(lico. 

Este fue un tratamiento intermedio y de acuerdo -­

a la erupción y desarrollo dental d12 la niña, serCa 

la r12habilitaci6n definitiva. 
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RESULTADOS 

Se obseru6 oue en todos los tipos de Ame!og6nesis Im­

perfecta puede haber cierto retraso en la erupcl6n -­

dentaria y, en algunos casos, se obserua correlación 

con mordida abierta anterior. Los pacientes can este 

transtarna tienen generalmente una baja frecuencia -­

de caries, !o que puede deberse a la escasa profundi­

dad de !as fisuras y a la falta de contactos. Por el 

contraria, la susceptibilidad de enfermedad periadan­

tal es superior a la normal. 

La morfología aberrante de 7.os dientes favorece la r.!!. 

tenci6n de placa, y existen pruebas de que el epitelio 

de contacto ginglval puede ser defectuoso. 

Et tratamiento periadantal realizado en estos pacien­

tes resuZt6 favorable ya que gractas a etto, ya es -­

f6cil la pr6cttca de una hlgtene oral adecuada. 

Despu6s se hizo un estudto completo, clCnica, gen6tt­

eo, .radlal6gica e htsto!6g!co y se diagnosttc6 una --
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Ame!og~nesis Imperfecta Hipoca!cifícada de herencia -

Autos6mica Recesiva que afectaba !as dos denticiones 

de estos tres pacientes. 

Debido a !a ma!oc!usi6n que present~ba uno de !os --­

pacientes, y que !a edad era muy corta, e! tratamien­

to rehabi!itador definitivo tuvo que ser postergado, 

Por Zo que se decidió hacer preparaciones completas -

y temporalizar todos !os dientes con acrC!ico de ter­

mocurado con e! f(n de mejorar !a estfttca y !a fun-­

ci6n y simu!taneamente iniciar e! tratamiento ortod6n 

t ico para corregir esta ma!oclusi6n, 

Despu~s de que se haya obtenido Wl<! oclusión arm6ni-­

ca 0y estable, e! paciente ser6 rehabilitado con coro­

nas estdticas completas. 

Las otras dos pacientes se rehabilitaron temporalmen­

te en posteriores con fundas de acr!lico, por ser -~ 

dientes caducos, y en anteriores con fundas de porce­

lana, por ser ya permanentes y cementadas con 6xido -
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de zinc y eugenoZ y con fosfato de zinc en anteriores 

por no ser irritante a Za pulpa dentaria, para corre­

gir as! la est6t ica y func tonalidad. 

Actualmente los pacientes se encuentran satisfechos -

est6tica y funcionalmente y tanto •llos coma sus pa-­

dres se sienten ahora mu11 motioados para cont ¡.,uar -­

con el tratamiento. 

De acuerdo con los resultados se comprab6 tambi6n que 

Za Amelog6nesia Imperfecta en su clasificación gen6tl 

ca e histológica y basados en los estudios bibliogr6-

ficos, radtogr6ficos y cl(nicos en los pacientes; po­

demos asegurar que es una patolog!a que no uar(a sus 

caracter!sticas cl!nicas y tienen semajanzas entre -

s!, por lo cual el tratamiento ser6 siempre conserua­

dor y temporal y no tiene porqu6 uariar en su rehabi­

litación tanto est6tica como funcional. 
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DISCUSION 

le Amelogenesis Imrer.fecta es uno entidad que se -

presenta en una proporci6n de 1 a 14,000 habitan-­

tes (:Yitkop, 1976), En curmto " sus caracter(sti-­

ccs cl(nicas, la A.I. ha sirio dividida en Hipocal­

cificada y en Hipopl6sica (3): m6s recientemente -

:1ititop describi6 una nueua forma de 1..I. Hipocalci 

ficada y la denomin6 Hipomadurotiva (menos severa 

ryue la cnterior), 

En cuanto a su moco de transmisi6n existen uarias 

clasificaciones (Witltop y Saulk, 19íº6; Winter, 

1969; Haug, 1981), 

los casos aqu( reportados es el de t1·es pacientes 

dos hermanos, hombre y muJer de 13 y 9 años respes 

tivamente; y otra niña de 10 años, El diogn6stico 

de los tres cosos de Amelogenesis Imperfecta Hipo­

calciftcada se hizo con base a Zas hallazgos clini 
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cos, ya que el esmalte esteba afectado en las dos 

denticiones, ryue su color Qstoba entre amarillo- -

miel y marrón obscuro y oye su dureza estaba dismi 

nu(da, to aue est~ de acuerdo con lo reportado por 

?leinmann en 1945. E'¡ reporte histol6gico informó -

aue el esmalte presentaba ausencia de algunas de -

sus estructuras propias como !as estrías de Ret--­

zius, los .-ennchos y loe husos del esmolte, y ode­

m6s la uni6n amelodentinal era at(pica ya oue no -

presentaba sus festones o interdigitaciones norma­

les, !o que hizo muy difícil realizar et corte ya 

que !a preparación fue hecha por desgastP y et es­

malte se resquebrajaba muy f6cilmente. El poco es­

malte '>Ue presentaban !os dientes ten(a una calci"' 

ficación deficiente mientras la dentina ero comp!~ 

ta~ente normal. Lo anterior concuerda con lo repo~ 

todo por Ooyo en 1988, yo que él reporta un ausen­

cia de la estructuro prism6tica. El Dr. De Sort, -

1983, reportó por su porte, que histológicamente -

el esmalte en este tipo de defectos, pod(a presen­

tar diferentes caracter(sticas segtln !a severidad 

del caso. 
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Radiogr6ficamente, el esmalte no podCa ser diferen 

c::ado e~ le c!CJ~tino debido a :'"!!.H? presentaban unr.:- -

rodiopocidcd muy similor, lo :ue qst~ de ~cuerdo -

con lo ri?portodo por Ho1t9, 1C)RJ y De Sort, 198.3. 

El reporte gen~t ico dict,,f".inó -:ue se trato-ba de :.zr. 

caso de h..J. con un 1ecanism.o ··Je herencia rwtos6m.! 

ca recesiuc, debido a los siguiC'ntes factores: lc·e 

pt:'ires no est6n afectr:-dos; no hn.y ccsos similares 

en la familia; hay des pacie."ltes ofec'tcCo.'3, de di­

ferente sexo; el tirbol geneal6gicc T'1.U~~tr(1 ur. pe -

tr6n hor!zontn!; no hay consoni;minidad. To1o lo 

anterior, est6 de acuerdo con Goodman (:) y con 

De Sort (!2). Para descartar que se tratase de w'a 

heren~ia autos6mica dominante, est6 el hecho de 

que los padres no est6n afectados, y cde~6s hay 

dos casos de la misma pntolog(a en d·'s hijos de !a 

misma familia, por lo t~r.to es muy poco probable -

aue se trate de una nueua mutación en el mismo gen 

y en dos eventos ( en este coso los dos hernanas). 

Tampoco se trata de un ,atr6n de herencia recesiva 
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1 igada a X, ¡:a c:ue hoy uno mujer afectada, y sus 

padres non nanos. 

Pora efectuar el tratamiento, el haber realizado 

las aplicaciones tópicas de hidróxido de calcio -

disminuyó notablemente la hipersensibilidad ~e 

los dientes a los carrt.t-ios de temperatura, 1::: que 

se ha deRo~~rodc 7ue este mejicc~(nto es un m6todo 

efectivo para el sellado de !os ttlbulos dentinales. 

(?.6) las instrucciones de higiene oral fueron su.~i 

cientes para hacer reuersible el proceso de gingi­

u i t is papilar simple <Jue presentaban los pee ier.tes 

to oue compruebe !o dicho por 1 in.c!.~e ( 198í) y por 

Barrios (1988). (:?8) 

Habiendo obtenido ya una salud parodontal y perio­

dontal, el paso siguiente era iniciar la terapia -

rehabilitadora. De acuerdo con lo reprotado por 

varios autores, el tratamiento definitivo poro es­

tos pacientes, es la colocación de coronas comple­

tos coladas con carillas est~ticos. (1?.)(15)(19). 
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Sin embargo, nuestro pacient~ presentatc dos con-­

traindicaciones para realizar ese tratamie~to: el 

niño atín esteba en su eta¡:c de recar.1.bio y " los 

primeros molares no uon a establecer una s6lida 

intercuspidaci6n antes de aue se haya completado -

la transición en todo el segmento posterior"(.??); 

y adem6s, su ~aloclusi6n no permit{a realizar nin­

gtln tipo de procedimiento prot~sico definitivo, ce 

manera r:ue se decidi6 reltabilitar al pacie.nte cori. 

prouisionales de termocurado para poderle iniciar 

su tratamiento ortod6ntico, que consistir6 b6sica­

mente en descruzar la mordida de los incisivos la­

terales superiores con el fin de euitar la inhibi­

ai6n del crecimiento maxilar. LuP.go se colocrr6 un 

~egulador funcional de Frankel oue estimular6 el -

crecimiento de los maxilares y el desarrollo de ia 

tonicidad labial. Luego, se har6 una reualuación -

del casó para concluir su tratamiento con ortodon­

cia correctiva. 
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Despu~s de oue se haya obtenido una normoclusi6n -

estable, el paciente ser6 remitido a un rahabili-­

tador oral para que se le fabriauen sus prótesis -

fijas definitivas, 
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CONCLUSIOllES 

La Amelogénesis Imperfecto afecta al esmalte de Zas 

denticiones temporaria y permanente, se acepta gene-­

ralmente coma defecto hereditario, presentando una -­

amplia gama de aspectos cZ(nicas. Se observan comun-­

mente por lo menos t re.• variedades e! (nicas de A,..e lo­

g6nesis Imperfecto: el tipo con hipocalcificaci6n, el 

tipo inmaduro (hipo~cdurativa) y el tipo hipopl6sico. 

Como se observa en la siguiente figura: 

Tipo de .4me logénesis Imp2rfecta -- ."arma de herencia 

Hipocalcificada- --- ----------- AD y AR 

Hipomadurativa ------------------- RLX, AR Y AD(?) 

Hipopl6sica ---------------------- AD y DLX 

• AD. autas6mica dominante; AR autos6mica recesiva 

RLX recesiva ligada al sexo; DLX dominante ligada 

al sexo. 
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la estructura dental defectuosa se limita solamente al 

esmalte, En las rodiograf(as el perfil rle la pulpa pa­

rece normal y la morfolog(a radicular no se diferenc(a 

de los dientes normales, las diferencias en el aspecto 

y la calidad del esmalte se atribuyen a los distintos 

momentos del desarrollo del esmalte en que ocurre el -

defecto, En el tipo hipoplósico la matriz del esmalte 

parece imperfectamente formnda; aunque posteriormente 

ocurre la calcifir:aci6n y el esmalte es duro, este es 

defectuoso en cuanto a ccntidad y tiene una superficie 

rugosa y con fositas, En el tf.po hipocalcificado, la -

formac i6n de la motriz se h<1ce con espe.sor normal pero 

ia calcificación es deficiente y el esmalte es blando, 

En ombos de estos tipos m6s comunes del defecto, el -

esmalte se mancha por la rugosidad de la superficie -

y su mayor permeabilidad, 

En otra variedad de la Amelog6nesis Imperfecta hay una 

superficie delgada y lisa de esmalte [Xlrdo amarillento. 

En ese tipo el esmalte no parece que sea muy suscepti­

ble a la abrasión o la caries, 

El tratamiento dQ la Amelog~nesis Imperfecta depende -
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rie su severidad y de las d:ur.andas de me Jora est~t ica. 

Dado que la estructura dentinaria es norm•2Z, los dien 

tes pueden preparars~ para recibir coronas con funde 

de porcPlana. La pul]XJ. coror.aria pareciera que se re­

trae n6s rapido que en los dientes normales, posiCle­

mente como resultado dE- la for:naci6n de una cubierta 

de esmalte delgada e impi?rfecta. f':n consecuencia a -

.1:1.enudo pueden prepararse coronas- ftu~da pera pac len-

tes re 1at iuamen te j6uenes. i.'11 la Ame 1ag~ne sis Imper--

fecta de !os tipos hip0pl6.sicos inmad1ira, !as rpsinas 

adhe:;iuas ~n. las restauraciones est~ticas p'.l.eden ofrg 

cqr 1ma alternativa m6s conservadora en el tratamien-

to del problema est~tico en 1os dientes anteriores. 

Estos pacientes tienen considerables necesidades de 

tratamiento dental, er, gran medida condicionados por 

aspectos est6ticos y psico16gicos, La Amelog6nesis I~ 

perfecta debe considerarse una 1imitaci6n f(sica en -

1as que est6n justificadas ayudas económicas extraor­

dinarias para su tratamiento. 
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Se llega a la conclusión que en la ~melog4nesis Imper­

fecta en todos sus tipos, hay una seuera alteraci6n o 

enfermedad gingtual o periodontcl por la gran acumula­

ci6n de placa y la gran atrici6n en el esmalte· de es--· 

tos dientes, por lo cual se dificulta una adecuada hi­

giene dental. 

No se pre:;"n~rn lt?si<Jnes coriosas en estos dientes 

afectcdos por la ano~al(a. 

Se concluye ~u0 <'n 'a Amelog4nesis Imperfecta en todos 

st·.o tí,eos y cla.sificaciones sus Mnifestociones cl!ni­

cas son muy similares-y notorias, que IR diferenc(an de 

otras alteraciones como: fluorosis dental, dentinogén~ 

sis, ingestión de tetraciclinas. Por lo cual el trata­

miento de la Amelogénesis Imperfecta en todos sus ti­

pos, debe ser igual, conseruador tanto en la dentición 

temporal como en la permanente y no uar(a en su rehabl 

litación estético como funcional; con lo cual se da 

respuesta a la hipótesis planteada anteriormente. 
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