
Dentinogenesis Impeñecta Asociada a

Osteogenesis Imperfecta (Tipo I De Shields).
Caso Clínico

RESUMEN:

Estecaso clínicodescribelas alteracionesen

una niña de cuatro años con Osteogénesis
imperfecta,asociadaaDentinogénesisimperfecta
cuyospadresconsultaronenlaClfuicaIntegraldel
niño y del adolescente de la Escuela de
Odontología de la Universidad del Valle. La
paciente fue remitida por su médico pediatra.
Adicionalmente realizamos una revisión de la
literaturade estapatología.

INTRODUCCION:

La 0.1. Es una enfermedad de la estructura
del colágenotipo1.

Seconocequeel colágenotipoI se encuentra
en huesos, tendones, piel, tejido cicatrizado,
válvulascardiacas,paredesintestinalyuterina.Esto
nos ubica en el tipode trastornosque sepueden
asociar a problemas con este tipo de colágeno'
2,3,4,5,8.11,14

La O. l. Es una entidad patológica compuesta
de por lo menos cuatro enfermedadesdistinguidas
por criterios clínicos, genéticos y bioquímicos
caracterizadas por la elevada frecuencia de
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múltiples fracturas que dan como resultado
deformidadesóseas.

En normalidad,elcolágenotipoI secompone
de dos cadenas (ex 1, y una cadena ex 2) en la
Osteogénesis Imperfecta se pueden observar
mutaciones que dan lugar a cadenas ex acortadas
quese relacionanconotrascadenasex 1y ex 2
normales impidiendo la formación normal de la
triple hélice, trayendo como consecuencia la
prematura degradación del colágeno. 2,4,5,8,11,14.

Este proceso se denomina "Suicidio proteico"
en donde tres cuartas partes (%) partes de la
totalidad colágeno llevan al menos una cadena ex

1corta o defectuosa que constituye un verdadero
proceso de amplificación del defecto
heterocigótico.1

La base para diversas asociaciones resulta de
la diversidad evolutiva del proceso tanto clínica
como radiográficamente.

Sillence (1979) hizo una distinción de cuatro
tipos de 0.1 y concluyó que todos los tipos de
0.1 muestran una disminución en la severidad de

sus característicascuando el paciente se encuentra
en la adolescencia y se repiten en la mujer después
de la menopausia o en los ancianos. 4,8,11
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El diagnóstico del tipo de 0.1 se basa en la
exploraciónclínicade lascaracterísticasde cada
paciente,historiafamiliaryestudiosradiológicos.
Frecuentementeseutilizalabiopsiadepiel,esto
consisteen la remocióndeuna pequeñaporción
de pieldelaparteposteriordelbrazo. Lascélulas
de lapiel soncultivadasy el coiágenoresultante
es estudiado.2,4,8.11.12

Las manifestacionesclínicasde estaenfermedad
son:

. Escleróticaazul.

. Fracturasmúltiples.

. Deformidadesóseas.

Los tipos de la Osteogénesis descritos por
Sillenceson:

Osteogénesis Imperfecta tipo 1:

Este es el tipo más común de 0.1. Este es
heredado por un patrón autosómicodominante
pero puede ser el resultado de una mutación
espontanea.Laspersonasquesufren0.1 tieneun
promedio de 20 a 40 fracturas antes de la
pubertad,disminuyendosufrecuenciadespués.El
diagnósticoprenatales frecuentementeposible,
Las personascon0.1 tipo1poseenuna o másde
lassiguientescaracterísticas:

Fragilidad ósea, forma facial triangular,
escleróticaazul,disminuciónauditivaquepuede
comenzar a los diez, veinte o treinta, curvatura
espinal(escoliosis),pieldelgaday delicada.

Osteogénesis Imperfecta tipo Il:

Cerca del! 0% de los pacientes con 0.1 tienen
0.1 del tipo n. Este tipo de 0.1 es el resultado de
una nueva mutación. 0.1 tipo 11es una muy severa
forma de Osteogénesis imperfecta, los niños con
0.1 tipo 11sufren incluso fracturasprenatales, pues
sus huesos son extremadamente frágiles además
usualmente mueren poco tiempo después del
nacimiento. El diagnóstico prenatal es posible.
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Osteogénesis Imperfecta tipo IlI:

Sonel 20%deltotalde casosde0.1 y resulta
usualmente de una mutación dominante, estas
personas a menudo tienen muchas fracturas
espontaneas, en los primeros tres años de vida
pueden alcanzarun promedio de 20 fracturasy
hastalapubertadalcanzanhasta 100fracturas.El
pocodesarrollomusculary de las articulaciones
es común.Eldiagnósticoprenatales posible.

Las característicastípicas incluyen:Huesos
blandos que no solo se quiebran, también se
doblan, deformidad en brazos y piernas,
compresiónvertebralymarcadacurvaturaespinal
(escoliosis), severa deformidad del torso que
puede causar problemas respiratorios, Pobre
desarrollo dental (dentinogénesisimperfecta),
causandodecoloracióny fracturas,

Disminuciónsevera de audición en la edad
adulta. Corta estatura (algunas personas solo
alcanzanlos90cmsde altura).

Osteogénesis Imperfecta tipo IV:

Es heredado por un patrón autosómico
dominanteaunquealgunaspersonaslapadecen
comoresultadodeunamutacióndominante.Enel
tipoIVlamayoríadefracturasocurrenenlaniñez
aunque también las mujeres tienen fracturas
recurrentes después de la menopausia. Las
característicastípicasincluyen:escleróticaazul
pálidaalnacimientoy en laedad adultase toma
blanca, curvatura espinal, dentinogénesis
imperfecta,cortaestatura,articulacionesdébiles
y disminuidas. 6.9.12.

CARACTERÍSTICAS FÍSICAS DE LA
0.1:

* Defonnidadesóseas.

* Escleróticaazul.

* Frac~ múltiples.

* Compresión vertebral y severa curvatura
espinal(escoliosis).
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* Dentinogénesisimperfecta.

* Cortaestatura.

* Articulacionesdébilesy disminuidas.

* Disminuciónauditiva.

* Pieldelgaday delicada.

PATOLOGIAS ASOCIADAS:

La patologíapor la cual los padres de la niña
consultaronlaclínicafueporlapresenciadedientes
colorámbaroscuroenlapaciente(dentinogénesis
imperfecta)Foto 1.

Dentinogénesisimperfectaesuntipodedefecto
dentinario heredado, se origina durante la
diferenciaciónhistológicaen eldesarrollodental.
Estaanomalíacomprendeundefectodelamatriz
predentinaria,que trae como consecuenciauna
dentina circumpulpar atubular, amorfa y sin
organización; mientras la dentina periférica es
normal al comparada con la circumpulpar ya
descrita, rica en contenido orgánico, ya que
incluye calcificación interglobular.1.6.7.9.10

Shields: Clasifica ladentinogénesis imperfecta

en tres grupos:

La tipo 1:

La asocia con osteogénesis imperfectay los
mas afectados son los dientes temporales, los
permanentes son de mejor calidad y presentan
incluso menos desgaste, se podría decir que
c1ínicamente aparecen normales. 1.6.7.9

Al examenhistológicosemuestranunaestructura
adamantina y dentinaria aparentemente normal e
incluso la unión dentinoenamelar no se diferencia

mucho de la normal; pero algunos afmnan que las
fracturas se deberían a la falta de festoneado de la

uniónamelodentinaria.Los túbulosdentinariosestán

muy reducidos en su cantidad y parecen ser
irregulares y ramificados 6.9.
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La tipo II

Es similar a la anterior pero es una entidad
independientedelaosteogénesisimperfecta.

La ~ipoIII
Presenta dientes con coronas en forma de

concha con múltiples exposiciones pulpares 1.6.7.9.

(HurseyYCol),describieronlacapa de Dentina
de Manto similara la normal. El resto de la dentina

muestra líneas crecientes y voluminosas. Las
células, restos celulares y túbulos dentinarios se
ubican en gran parte a los lados de estas líneas.
Como resultado de este estudio llegaron a la
conclusión de que los odontoblastos primarios
forman dentina de apariencia normal durante un
tiempo limitado, luego probablemente se
degeneran y son incorporados a la matriz en
diversos estadios de preservación. La presencia
de estos restos celulares y túbulos en la matriz
debilita al diente en estos sitios. Las células

mesenquimalesdelapulpa sediferencianencélulas
parecidas a los odontoblastos, que tienen una
capacidad limitada para formar una matriz dental
plenamente organizada. Estas células degeneran
luego en corto tiempo y son incorporadas a la
matriz de la dentina. Este proceso se repite hasta
dar a lugar la obliteración de la cámara pulpar.

Es adjudicado un término adicional "Dentina
Opalescente Hereditaria". El color característico
en este tipo de defecto es a menudo ámbar
translúcido por que existen espacios entre el
esmalte y la dentina que hacen que el color de la
dentinaseavisible2.3.4.9. Fotos(1,2,3).

El esmalte dental en este tipo de defecto es
completamente normal, en cuanto a composición
y colorelproblemaradica en la dentinasubyacente
ya que al no ser normal no brindaun buen sustento
alesmalte suprayacente,haciendo difícilmantener
la integridadde la estructuradentalanteel desgaste
por utilización.

La forma de estos dientes afectados suele ser

bulbosa y con constricción cervical, el esmalte es
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nonnal, pero al estar dispuesto sobre dentina
anonnal reduciría la estructuradentariaincluso
hastallegaraunnivelgingival.26,7

ASPECTOS RADIOGRAFICOS

Las radiografías muestran con frecuencia que
los dientesposeenraícescortasy delgadas.2

Las cámaras pulpares y los conductos se
presentancomúnmente obliterados2además suelen
aparecer zonas periapicales radiolúcidas, pues la
estructura dental al estar expuesta a un desgaste
tan precipitado da lugar a afecciones periapicales.

Por las ya sabidas alteraciones estructurales se
pueden encontrarftacturas radiculares 1,6,7. Foto (4).

ASPECTOS PSICOLOGICOS

Estos pacientes son tan normales como
cualquier otra persona, pero al entrar a una vida
escolar pueden tomarse tímidos y tendientes a
disminuir su autoestima, pues al requerir cuidados
más exigentes que los otros niños, no van a poder
socializar por medio de los juegos de acción
propios de esta edad.

En cuanto al rendimiento escolar no existe

limitación alguna pues al haber desarrollado la
observación durante el tiempo que han debido
guardar quietud se denotan como alumnos muy
despiertos e inteligentes.

TRATAMIENTO

No existe una cura para la 0.1 pero existen
varios métodos para reducir la severidadde los
síntomas, siguiendo algunas sugerencias que
puedenserde muchaayuda.

Búsqueda de signos de alerta:

Interpretacióndeldolory terapia:

Cualquier experiencia de dolor puede ser el
síntomaque espera un doctorpara diagnosticar
unafractura.
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Para algunas personas la solución consiste en
la combinación de un programa que involucre
ejercicios de estiramiento muscular y el uso de
algunas ayudas adaptadas.

La natación es muy recomendable porque
ayudaalestiramientomuscularsininducirelestrés.

Hay gran cantidad de aparatología de apoyo a
disposición del paciente para facilitar el
desenvolvimiento nonnal en la vida diaria con

seguridad y comodidad, además de ser útiles en
la terapia de rehabilitación.

Estos elementos son los facilitadores de

movimiento y son las muletas, bastones o
caminadores en algunos pacientes es incluso
necesaria la utilización de silla de ruedas.

Otro de los factores a tener en cuenta es evitar

la excesiva ganancia de peso corporal que
predispone a fracturas óseas.

Utilizar ayudas adaptables para facilitar
la asistencia:

Los pacientesgeneralmente tienen dificultadal
caminar por la fácil producción de fracturas o por
las diferentes limitaciones físicas pueden lograr
mayor movilidad al utilizar muletas, bastones o
caminadores. En algunos pacientes la ayuda
requerida llega incluso a ser una silla de ruedas.

Sin embargo lo más importante es evitar la
excesiva ganancia de peso, y si ya posee
sobrepeso debe hacer todo lo posible por
perderlo.

Laspersonascon dentinogénesisimperfecta
debe ir al odontólogoparaque este le brindeun
plan de tratamiento adecuado como el
recubrimientode las estructuras dentales para
evitarlasfracturasydesgaste7,9.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, cuatro años de
edad, nacida en Cali que llego a la consulta
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odontológicaa la ClínicaIntegraldel,giñoy del
adolescentede la escuela de odontologíade la
UniversidaddelValle,paraque lefuerarea1izadauna
revisión odontológica por primera vez, ya que su
médico pediatta había sugerido una visita al
odontólogoporencontrarunosdientescolorámbar,
con leves desgastes en los bordes incisales de los
bordes anterioresy cúspides de losposteriores.

Foto 1

Foto 3

Fot5
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Entresusantecedentesmédicosse encuentra

en tratamiento médico por enfermedad del
desarrollo diagnosticada médicamente como
Osteogénesis imperfecta tipo IV:

Ha sido intervenida quirúrgicamente en 3
ocasiones, dos de las cuales fueron en ambos
fémuresporfractura.

Foto 2

Foto 4

Foto 6
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Foto 7

En el período comprendido entre los tres y
doce meses de edad sufrió fractura periódicas,
aproximadamente dos por cada mes. Fotos
(5,6,7,8).

Presentóantecedentesde problemasóseosy
dentalesporfamiliapaterna,incluyendoadostíos
ya sumismopadre.

Al examen físico general se encontró una
paciente bien orientada en tiempo y espacio,
marchaunpocointerrumpida,suestaturaesbaja
para su edad (75 cm).

La paciente es definitivamente, sociable,
muestraunvocabularioavanzadoparasuedady
muestra buen comportamiento en la visita
odontológica.

En el examen extraoral, se encuentra
normalidad,a la aperturacierrey palpación.

Visión intraoral se encuentra dientes de color

ámbar de morfología normal, no hay presencia de
procesos cariosos, se evidencian leves desgastes
incisales en los dientes 51, 61, 71, 72, 81 Y82 se
ordenó una radiografía panorámica, en donde el
análisis se evidencian dientes con raíces cortas y
delgadas, mas no se encuentran afecciones
periapicales.Fotos (1,2,3,4).

Se aprecia un proceso de erupción normal de
acuerdo a su edad, la densidad ósea se denota

disminuida, los senos paranasales, aparentan
normalidad.
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Foto 8

Diagnóstico:paciente de 4 años de edad de
sexofemeninoconOsteógenesisimperfectatipo
IV,y dentinogénesisimperfectatipo1deShields.

Tratamiento:el plandetratamientosugerido,
fue iniciado con una fase de higiene oral, con
enseñanza de técnicas de cepillado tanto al
pacientecomoa suacompañantea laconsulta,se
realizaronprofilaxis y colocaciónde sellantes,
culminando así la fase preventiva, ya que los
desgastesen las estructurasdentalesno habían
alcanzadoun gradode severidadmuyavanzado
se decidió realizar controles periódicos a la
pacienteparallevarunregistrode suevolucióny
posteriormente rehabilitar con unas carillas
estéticas,sinincurrirenlostratainientossugeridos
en la bibliografía que poseen un grado de
agresividadmuchomayor.

DISCUSION

La osteógenesis imperfecta es un importante
ejemplo de cómo influyen los cambios genéticos
sobre la denticióny los huesos en esta enfermedad
hereditaria.

Las mutaciones son el nombre dado al cambio

en un gen, que en este caso es le encargado de la
producción del colágeno, que subsecuentemente
afecta de las estructuras óseas, dentales, cutáneas,

en fin todas-aquellas con contenido de colágeno,
tipo 1,incidiendo así en su desarrollo físico y
apariencia.
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CONCLUSIONES

Se obtuvo el conocimiento sobre el proceso,
clasificación, desarrollo y tratamiento de la 0.1 y
la dentinogénesis imperfecta como patología
principal en esta paciente. Además de reconocer
lasmanifestacionesfísicasdela 0.1 seidentificaron

los diferentesaspectosclínicosde la dentinogénesis
imperfecta.

Al realizar el diagnóstico de la paciente se
determinó el tratamiento odontológico que la
paciente necesitaba: Este estaba basado en la
etapa preventiva y sus respectivos controles en el
momento de su atención; aunque se dejó
establecido para etapas posterioresrealizarcarillas
estéticas en los dientes anteriores; de esta manera

se trató de evitar implantar un tratamiento más
agresivo, como los referidos en la literatura.

ABSTRACT

The authors reviewed literaturerelatedto dental

abnormalities associated with osteogenesis
imperfecta. This abnormality named,
Dentinogenesis imperfecta type 1of Shields or
opalescent dentin, was found in a 4 years old girl,
who consulted the Child and Adolescent' s clinic,

in the dental school ofthe Valle University. She
was remihed by her pediatrician and the concern
of her parents for the abnormal color present in
her teeth.
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