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Osteogénesis imperfecta y dentinogénesis imperfecta:

trastornos asociados
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Este articulo presenta una revision de la dentinogénesis
imperfecta asociada a osteogénesis imperfecta. Se dis-
cuten las manifestaciones sistémicas y los aspectos ora-
les de la dentinogénesis imperfecta en la osteogénesis
imperfecta, y se describe un caso ilustrativo.

(Quintessence Int. 2005;36(9):695-701)

La Osteogénesis Imperfecta (OI) es un trastorno heredi-
tario y generalizado del tejido conectivo, que presenta
una tasa de incidencia de entre 1 por cada 20.000 y 1
por cada 50.000 nacimientos'. La principal manifesta-
cién clinica de este sindrome es la fragilidad dsea, que
en algunas formas de la enfermedad puede conducir a la
muerte intrauterina del feto®. Las formas menos agresi-
vas de la OI pueden asociarse a un trastorno de la denti-
na conocido como dentinogénesis imperfecta® (DI), que
consiste en una alteracién genética de la formacién de
dentina, observada en histodiferenciacion, que afecta a
los dientes deciduos y permanentes*. Clinicamente, se
caracteriza por un color opalescente de los dientes, una
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dentina blanda, y un esmalte que se fractura debido a la
exposicion a las fuerzas masticatorias, lo que conduce a
atriccién y abrasion de la dentina expuesta'™'°.

La gravedad de la DI puede variar, pero siempre se
acompafia de pérdida de estructura dentaria. El trata-
miento de los pacientes con DI supone siempre un gran
reto para el clinico; los fracasos de los procedimientos
adhesivos son mds frecuentes que en pacientes que no
presentan DI, debido a la presencia de tejidos alterados.
Como las fracturas dentales son comunes y la longevi-
dad de las restauraciones no es tan buena como en pa-
cientes sin DI, los pacientes que sufren este trastorno
exigen un estrecho seguimiento. Ademds de saber coémo
manejar los problemas que se presentan en el tratamien-
to dental de los pacientes con DI, los clinicos deben es-
tar también familiarizados con los trastornos sistémicos
que pueden asociarse a esta alteracion, como la OI.

El objetivo de este articulo es describir las caracteris-
ticas de la Ol, sus posibles manifestaciones orales (DI),
y la complejidad del tratamiento dental de estos pacien-
tes, como se ilustra en la presentacion de este caso.

Osteogénesis imperfecta

Aspectos médicos

En las personas que padecen Ol el coldgeno no consigue
madurar mds alld de la fase de fibra de reticulina. En la
mayoria de los casos, los pacientes presentan una osteo-
porosis grave y generalizada. Esto afecta a los huesos
que derivan de cartilago asi como a los de origen mem-
branoso. Los huesos presentan una corteza muy fina,
con travéculas escasas y extremadamente delgadas. Los
cambios patoldgicos se ven muy bien en los huesos lar-
gos de las extremidades. Las zonas de fracturas anterio-
res destacan por un engrosamiento anular de los callos
de fractura con grados variables de calcificacién>''. No
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se han observado anomalias del metabolismo del calcio
ni del fosfato!®.

Junto con el adelgazamiento y fragilidad resultante de
los huesos, el trastorno a menudo incluye esclerdticas
azules, sordera progresiva, adelgazamiento de la piel
(corium) y/o hiperlaxitud de articulaciones'. Es impor-
tante saber que la presencia de estos signos y la grave-
dad de la enfermedad pueden variar ampliamente'2,

Etiologia y clasificacion

La mayoria de las variantes de OI se asocian a mutacio-
nes de los genes COL1A1 y/o COL1A2, que son los que
codifican el coldgeno tipo 1'%, Estas mutaciones pueden
afectar a la calidad o a la cantidad del coldgeno, lo que
conduce a una alteracion en la formacién de los huesos.
Se han descrito una gran variedad de diferentes mutacio-
nes en los pacientes con Ol y también algunas tenden-
cias entre las mutaciones y la gravedad de la OI, aunque
no existe una relacién simple entre el genotipo y el fe-
notipo de la enfermedad®.

En 1979, Sillence et al'* propusieron una clasificacién
de los distintos sindromes de OI basada en criterios cli-
nicos y en la forma de transmisién hereditaria. Identifi-
caron varios sindromes de OI, y los clasificaron en: au-
tosémicos dominantes (tipos I y IV); un perfil
presumiblemente autosémico recesivo (tipo II); y final-
mente un grupo de casos esporadicos probablemente he-
terogéneos desde el punto de vista clinico y genético’
(tipo III). Recientemente, avances en los andlisis histo-
l6gicos y genéticos han hecho posible clasificar algunos
pacientes con tipo IV en 3 nuevos tipos: V, VI, y VII'3,
Para estos nuevos tipos, no se ha identificado hasta la fe-
cha ninguna forma de mutacién del coldgeno tipo I.

La OI tipo I se caracteriza por una fragilidad 6sea me-
nor y escleréticas azules; la tipo II se caracteriza por una
fragilidad 6sea extrema, que en ocasiones conduce a la
muerte intrauterina o perinatal; y la tipo III se caracteri-
za por una fragilidad ésea severa, pero compatible con
la vida, aunque se observa un curso de deformaciones
progresivas. Estos pacientes presentan unas esclerdticas
normales o ligeramente azules, y poca frecuencia de DI.
La OI tipo IV se caracteriza por diferentes niveles de
fragilidad 6sea y escleréticas normales o sanas® Los ti-
pos recientemente descritos V, VI y VII presentan rasgos
clinicos, radiolégicos e histolégicos definidos del hueso
y no presentan escleréticas azules ni DI'3.

McKuisick's clasificé la condicion en dos formas cli-
nicas, congénita y tardia, pero estas formas representan
extremos en el rango de la expresion clinica més que en-
tidades precisas de la enfermedad'?. La OI congénita se
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diagnostica radiolégicamente en el ttero por la presen-
cia de multiples fracturas, y porque el nifio nace vivo o
permanece vivo un corto tiempo tras el nacimiento. Las
manifestaciones de la forma tardia son mas leves y va-
riables; el nifio puede parecer sano en el nacimiento,
pero lo més frecuente es que al afio o dos afios de vida
comience a presentar fracturas ante traumas pequefios.
Esta susceptibilidad a las fracturas parece disminuir tras
la pubertad'®. Aunque los esquemas de clasificacién pro-
puestos hasta la fecha no son definitivos, si permiten
distinguir de forma practica desde el punto de vista fe-
notipico los sindromes de OI.

Pronostico y tratamiento

La mayoria de los casos de OI autosémica dominante
tienen un prondstico relativamente favorable!'?. Sin em-
bargo, Brustein y Mautner® resefiaron que, en la etapa
infantil, la mortalidad oscila entre un 70% y 80% y des-
ciende al acercarse la pubertad. El tratamiento global de
los nifos con los tipos més severos de OI incluye trata-
miento activo, agresivo, fisico y ortopédico para optimi-
zar la resistencia muscular y minimizar las deformida-
des®. El manejo adecuado y los cuidados del paciente
pueden reducir la posibilidad de fracturas adicionales.

El principal principio activo empleado en el trata-
miento de los pacientes con OI son los biofosfatos, que
actian como agentes antirreabsortivos al unirse rapida-
mente a los cristales de hidroxiapatita'. El resultado es
un aumento del hueso cortical y travecular y una reduc-
cion de las fracturas dseas. Aunque no se considera que
sea el tratamiento perfecto, los biofosfatos representan
en el momento actual una buena alternativa, al menos
hasta que se disponga de terapias génicas adecuadas'>.

Dentinogénesis imperfecta

La dentinogénesis imperfecta se presenta en un 10% a
50% de pacientes con OI. O’Connell y Marini® evalua-
ron a 40 nifios con Ol y no encontraron relacion entre la
gravedad de la OlI, la frecuencia de fracturas, y el grado
de afectacion dental. En realidad, los hallazgos de que
en algunos casos de OI los dientes estan sanos y que las
personas con DI a menudo no presentan ninguna afecta-
cion dsea sugieren que los dos trastornos dependen de
dos genes distintos!'®.

Los tipos I y IV de la osteogénesis imperfecta pueden
dividirse en los subtipos A (sin DI) y B*? (con DI). La
dentinogénesis imperfecta a su vez se clasifica en tres ti-
pos: tipo I, que se presenta en familias con OI; tipo 1II, el
mds comin, que no se asocia a Ol y es un trastorno au-
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Figura 1. Imagen intraoral de un paciente con dentinogé-
nesis imperfecta asociada a osteogénesis imperfecta. Se
observa el caracteristico color de los dientes.

Figura 2. Imagen oclusal de los dientes superiores. El pri-
mer molar superior derecho presenta caries recurrente.

Figura 3. Imagen oclusal de los dientes inferiores. Los in-
cisivos centrales inferiores y el incisivo lateral inferior iz-
quierdo se han fracturado.

tonémico dominante; y tipo III, el mas raro, que se pre-
senta en un segregado racial de Maryland, Estados Uni-
dos, y es también un trastorno autosémico dominante®.

Aspectos clinicos

El defecto dental asociado a la OI es variable desde el
punto de vista del fenotipo. También es variable el grado
de afectacion dental entre la denticién primaria y la den-
ticién permanente, o en una sola denticién’. Los dientes
presentan una tipica traslucencia que recuerda al dmbar
u opalescencia frente a la luz reflejada, y su color varia
desde diferentes tonos del amarillo hasta el azulado-ma-
rrén'1 (figs. 1 a 3). Tras completar la primera denticidn,
el esmalte tiende a astillarse del margen gingival de los
dientes anteriores, de la superficie oclusal de los dientes
posteriores y de las superficies verticales vestibulares y
linguales de todos los dientes®. La dentina expuesta, que
es una dentina blanda, sufre una rapida abrasién hasta el
punto de que en ocasiones la superficie dentinaria se ali-
sa y alinea con el tejido gingival. Por el contrario la den-

ticién permanente no suele destruirse hasta estos extre-
mos, pudiendo presentar un aspecto clinico sano*. Las
coronas de los dientes se han descrito como coronas cor-
tas, normales, abrasionadas, en forma de campana, o
con varias de estas caracteristicas’. Las principales ca-
racteristicas de la DI asociada a OI son los cambios de
color y las fracturas del esmalte dentario®. En algunos
casos, pacientes con OI que no exhiben signos clinicos
de DI pueden presentar signos radiolégicos y/o histol6-
gicos de este trastorno®®,

Aspectos radioldgicos

Radiolégicamente, las coronas de los dientes son bulbo-
sas, con una constriccion cervical marcada; las raices
son cortas, y las camaras pulpares pueden encontrarse
obliteradas con el tiempo; el esmalte es de grosor y den-
sidad radiol6gica normal; y el cemento, pericemento, y
periodonto son normales'**7° (figs. 4 y 5). A menudo se
observan radiolucencias periapicales®® como consecuen-
cia de la exposicion dentinaria temprana.

Quintessence (ed. esp.) Volumen 20, Numero 6, 2007 391



Odontologia general

Figura 4. Radiografia de los incisi-
vos inferiores. Se observa que la
opacidad radiolégica del esmalte
y la dentina son normales, pero los
conductos radiculares estan obli-
terados casi por completo. El hue-
SO travecular presenta un aspecto
tipico de osteogénesis imperfecta.

Aspectos histologicos

La evidencia histol6gica que se encuentra con mayor
frecuencia en la DI es una dentina anémala'>%1°, Lygi-
dakis et al' realizaron cortes longitudinales y transversos
de la dentina y revelaron que los tiibulos dentinarios es-
taban muy reducidos en nimero o faltaban por comple-
to. Cuando habia tibulos, éstos eran estrechos, y en oca-
siones de gran tamafo, tortuosos y se distribufan de
forma irregular por la dentina alterada. A menudo eran
cortos y no penetraban totalmente el grosor de la denti-
na, dando lugar a un exceso de dentina intertubular. Las
mismas anomalias, aunque menos marcadas, se observa-
ban también en la superficie de la dentina.

Las caracteristicas del esmalte son muy discutidas.
Lygidakis et al' examinaron dientes de pacientes con OI
empleando el microscopio electrénico de barrido y no
encontraron anomalias en el esmalte en ninguno de los
dientes examinados. O“Connell y Marini® describieron
el esmalte como un esmalte de grosor y densidad radio-
l6gica normales con una unién amelodentinaria también
normal. Lindau et al® examinaron la morfologia del es-
malte humano permanente y primario y la unién amelo-
dentinaria en individuos con DI asociada a OI, emplean-
do el microscopio de luz polarizada, microrradiografias,

392 Quintessence (ed. esp.) Volumen 20, Numero 6, 2007

Figura 5. Aspecto radiolégico de los dientes con dentinogéne-
sis imperfecta: coronas bulbosas con constriccion en la region
cervical, camaras pulpares obliteradas y conductos con aposi-
cion de dentina considerable; la opacidad radiologica del es-
malte y la dentina parece normal. Las estructuras periodonta-
les son normales.

y el microscopio electrénico de barrido. El esmalte per-
manente de estos pacientes exhibia pocos cambios es-
tructurales; el esmalte primario parecia estar mineraliza-
do de forma mads irregular, y los principales hallazgos
eran desviaciones en asociacion con la unidon ameloden-
tinaria, y localmente un menor grado de mineralizacién.
Concluyeron que la enfermedad mesodérmica OI podia
manifestarse también en el esmalte ectodérmico, proba-
blemente debido a interacciones mesenquimales-ecto-
dérmicas durante la amelogénesis. Los aspectos histol6-
gicos de la dentina y el esmalte en la DI asociada a la OI
se usan para explicar los mecanismos de la fractura den-
taria. Aunque la etiologia de las fracturas coronarias to-
davia no esta clara, probablemente éstas son el resultado
de una unién amelodentinaria defectuosa o de micro-
fracturas dentro de la dentina'~>3.

Tratamiento

Se han propuesto diferentes tratamientos para los pa-
cientes con DI asociada a OI. En el pasado, la mayoria
de los casos se dejaban sin tratar hasta la edad adulta, lo
que conducia a extracciones dentarias®. Mds reciente-
mente, se han sugerido algunas estrategias de tratamien-
to, como las restauraciones de composite, los selladores,
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Figura 7. Incisivos inmediatamente después de comple-
tar las restauraciones con composite.

Figura 8. Aspecto inicial de caries recurrente en una res-
tauracion de resina en el primer molar superior derecho.

las carillas, y las coronas de acero inoxidable sobre mo-
lares’. Aunque tedricamente la adhesion de la resina a la
estructura dentaria defectuosa no es muy buena, en la
mayoria de los pacientes resulta satisfactoria desde el
punto de vista clinico. Por esta razén, la odontologia ad-
hesiva no estd contraindicada en los pacientes con DI.
Sin embargo, las expectativas de éxito en los procedi-
mientos adhesivos deben contemplarse con precaucion,
y la eleccion de este tratamiento debe determinarse en
base individual debido a la extrema variabilidad de la
afectacién de la dentina. En algunos pacientes se han
empleado con éxito las carillas; sin embargo, los casos
con fuertes alteraciones del color requieren restauracio-
nes de cobertura completa para restaurar adecuadamente
los dientes®. En todos los casos, la afectacion de los

Figura 9. Imagen clinica del diente tras la eliminacion de
la caries. Se observa el aspecto tipico de la dentina en la
dentinogénesis imperfecta, un color marronéceo de la
dentina que recuerda al color del tejido cariado, aunque
la consistencia indica que ya se ha eliminado toda la ca-
ries.

dientes debe tratarse cuanto antes, estableciendo ademas
revisiones frecuentes de los pacientes para controlar las
secuelas de las fracturas del tejido dental.

Presentacion de un caso

Un nifio de 11 afios de edad fue remitido a la clinica de
Odontopediatria de la Facultad de Odontologia de Bau-
ru, de la Universidad de Sao Paulo en Brasil, con fractu-
ras dentales de los incisivos inferiores (fig. 6). Su madre
relaté que el nifio presentaba una historia de multiples
fracturas 6seas y un diagnéstico médico de OI tipo IV.
El examen intraoral reveld anomalias de la denticién
consistentes con DI en todos los dientes presentes (figs.
1 a 3). Se encontraron también las principales caracteris-
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Figura 10. Aspecto final del diente tras la restauracion
con un cemento de ionémero de vidrio modificado con
resina.

ticas radiolégicas de la DI (figs. 4 y 5). El paciente pre-
sentaba ya restaurados los incisivos centrales superiores
(fig. 1) y el primer molar superior derecho (fig. 2).

El tratamiento propuesto consistié en procedimientos
restauradores y preventivos. Inicialmente, se reconstru-
yeron los incisivos inferiores con composite (figs. 6 y
7), y se restauré un diente con caries secundaria emple-
ando un ionémero de vidrio modificado con resina (figs.
8 a 10). Se aplicaron selladores (figs. 11 y 12) y se die-
ron instrucciones de higiene oral como medida preventi-
va.

Conclusion

Es importante que los clinicos se familiaricen con los
aspectos médicos de la OI, asi como con el tratamien-
to de sus frecuentes manifestaciones orales asociadas,
la DI. En los pacientes con OI es esencial mantener
unos buenos cuidados dentales que garanticen su sa-
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Figura 11. Primer molar superior izquierdo y segundo
premolar superior izquierdo antes de la reaplicacion de
selladores.

Figura 12. Primer molar superior izquierdo y segundo
premolar superior izquierdo tras la reaplicacion de sella-
dores.

lud oral. Estos pacientes deben revisarse con frecuen-
cia para interceptar las complicaciones de posibles
fracturas dentales asi como para mantener su salud
oral.
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