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CASO CLINICO

Caracteristicas dentales del raquitismo hipofosfatémico.
Reporte de un caso

Dental characteristics of hypophosphatemic rickets. Case report

Gabriela Godina Hernandez,* Francisco Belmont Laguna$

RESUMEN

El raquitismo hipofosfatémico resistente a la vitamina D esta carac-
terizado por una hipofosfatemia persistente e hiperfosfaturia. Este
disturbio metabolico causa una calcificacion deficiente de las es-
tructuras mineralizadas tales como en los huesos y dientes. Una
de las alteraciones bucales mas importantes de esta enfermedad
es la recurrente formacion de abscesos «espontaneos» afectando
a multiples dientes primarios, asi como permanentes sin caries o
trauma, relacionado con una mineralizacion deficiente de la dentina.
Nosotros reportamos un caso de raquitismo hipofosfatémico resis-
tente a la vitamina D en un paciente que reporté multiples abscesos
dentales y requirié tratamiento con pulpectomias, pulpotomias y co-
ronas de acero cromo en molares y resinas en dientes anteriores. El
objetivo del presente articulo es dar a conocer las caracteristicas de
este trastorno, el tratamiento y las consideraciones dentales.

ABSTRACT

Hypophosphatemic vitamin-D resistant rickets is characterized
by persistent hypophosphatemic and hyperphosphaturia. This
metabolic disorder causes deficient calcification of mineralized
structures such as bones and teeth. One of the most important oral
alterations elicited by this condition is the recurrent formation of
«spontaneous» abscesses. These affect multiple caries or trauma
free primary o permanent teeth and are related to a deficient dentin
mineralization. We report a case of hypophosphatemic vitamin-D
resistant rickets in a patient who reported multiple dental abscesses
and who required treatment consisting in pulpectomies, pulpotomies
and chrome-steel crowns in molars and composite resin in anterior
teeth. The aim of the present article was to raise awareness on the
characteristics of this disorder, as well as its treatment and dental
considerations.

Palabras clave: Raquitismo hipofosfatémico, dentina globular, absceso dental, pulpotomia.
Key words: Hypophosphatemic rickets, globular dentin, dental abscess, pulpotomy.

INTRODUCCION

El raquitismo hipofosfatémico (RH), también cono-
cido como raquitismo resistente a la Vitamina D, hi-
pofosfatemia familiar o hereditaria, diabetes fosfato o
raquitismo refractario es una enfermedad hereditaria
ligada al cromosoma X que se caracteriza por un dis-
turbio metabdlico del calcio y fosfato, que ocasiona
una calcificacion defectuosa de las estructuras mine-
ralizadas como huesos y dientes."?

Siendo el tipo mas comun de raquitismo en los pai-
ses desarrollados, con una incidencia de 1 en 20,000
individuos, fue descrita por primera vez en 1937 por
Allbright y colaboradores, quienes se dieron cuenta
que los pacientes afectados por esta enfermedad no
respondian al tratamiento usual con vitamina D, sien-
do esta ultima indispensable en la mineralizacién de la
matriz 6sea sintetizada por los osteoblastos.?

La fisiopatologia de la enfermedad consiste en una
disminucion en la reabsorcion del fosfato a nivel del
tubulo proximal del rindén que ocasiona pérdida del
fosfato a través de la orina y, por lo tanto una hipofos-

fatemia persistente, a la que se le une una anomalia
de la reabsorcion intestinal de calcio y fosfato. Los ba-
jos niveles de fosfato en sangre ocasionan un defecto
en la mineralizacion ésea con signos y sintomas de
raquitismo que frecuentemente son evidentes entre
los primeros 18 meses de edad.**

Al ser una enfermedad hereditaria con una trans-
mision dominante ligada al cromosoma sexual X, el
varon afectado transmite el gen responsable de la
enfermedad, localizado en la parte distal del brazo
corto del cromosoma X (Xp22.1-p22.2) a todas sus
hijas y a ninguno de sus hijos, mientras que una mu-
jer afectada transmite el gen a la mitad de sus hijos
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y a la mitad de sus hijas, es decir, cada hijo o hija
tendra 50% de probabilidad de recibir el gen de ra-
quitismo hipofosfatémico.'"#

En 1995 logré clonarse el gen de RH y el producto
de este gen, denominado gen PHEX (phosphate regu-
lating gene with homologies with endopeptidases on
the X chromosome) fue una enzima cuyo sustrato es
desconocido pero que se sabe que se expresa en los
osteoblastos y que conduce a la pérdida de fosfato.®

SIGNOS Y SINTOMAS

Los nifios con raquitismo hipofosfatémico presen-
tan arqueamiento de los miembros inferiores que ge-
neralmente comienza en los 18 meses de edad, ya
que sus huesos empiezan a soportar la carga de su
peso corporal al momento de comenzar a caminar.
Estos pacientes presentan marcha de pato (anadeo),
abombamiento del hueso frontal por sindstosis de la
sutura sagital, agrandamiento de la articulacion costo-
condral, coxa vara, genu varum, genu valgum y esta-
tura baja.+57.1011

TRATAMIENTO

El tratamiento médico consiste en la administracion
de fosfato oral en forma de solucion de fosfato neutro
mas vitamina D en forma de calcitriol .8 71011

MANIFESTACIONES DENTALES

En 1960, Harris y Sullivan reportaron por primera
vez las caracteristicas dentales del raquitismo hipo-
fosfatémico resistente a la vitamina D, mencionando
cuales podian ser los primeros signos de la enferme-
dad antes que cualquier otro.?'2

La enfermedad es responsable de un defecto en la
mineralizacion de los dientes, que ocasiona una den-
tina pobremente mineralizada y displasica, con una
matriz no calcificada que es llamada dentina globu-
lar, asi como defectos tubulares que alcanzan la unién
amelodentinaria.'®1®

En 1991, Seeto y Seow reportaron que la dentina de
los pacientes con raquitismo hipofosfatémico (RH) esta
caracterizada por la presencia de un gran numero de
calcosferitas separadas por zonas irregulares de den-
tina interglobular. Durante la mineralizacién normal de
la dentina circumpulpar, las calcosferitas son formadas
a través de focos de depésitos minerales. Mecanismos
locales promueven una mayor aposicion mineral alrede-
dor de los focos de depésito. Estas calcosferitas crea-
das durante el crecimiento predentinario, van creciendo
uniformemente por incremento mineral hasta hacer con-

tacto unas con otras; por lo tanto, en una dentina normal
y completamente mineralizada, la apariencia es homo-
génea y las lineas externas de cada calcosferita son
indistinguibles. En contraste, una fusiéon incompleta de
las calcosferitas produce areas de dentina interglobular.
Con base en esto, los sitios de calcosferitas representan
areas de mineralizacion normal y los espacios interglo-
bulares representan una matriz no mineralizada.®®'-1317

Ademas de las alteraciones en la mineralizacion,
otras caracteristicas como un esmalte normal pero
delgado y sobre todo camaras pulpares agrandadas y
cuernos pulpares muy altos que se extienden hasta la
unién amelodentinaria evidentes en la radiografia, son
otras de las caracteristicas reportadas.

El principal hallazgo clinico dental del raquitismo
hipofosfatémico reportado frecuentemente en la litera-
tura, es la recurrente formacién de abscesos dentales
que afectan a multiples 6rganos dentales primarios y
permanentes en ausencia de caries o trauma, es de-
cir, érganos dentarios aparentemente sanos que de-
sarrollan abscesos periapicales «espontaneos».

Esta susceptibilidad a los abscesos dentales sin
causa aparente esta relacionada al defecto en la mi-
neralizacion de la dentina, que puede ser determinada
so6lo histolégicamente, asi como a las alteraciones en
el esmalte, camara y cuernos pulpares, y que expli-
can que la combinacion de estos factores ocasiona
la formacion de abscesos dentales una vez que la
integridad del esmalte se ve comprometida. Las ca-
ries incipientes o incluso la simple atricidn fisiologica
pueden remover el esmalte delgado que recubre el
cuerno pulpar y permitir el acceso de los microorga-
nismos a la pulpa a través de la dentina pobremente
calcificada permitiendo la infeccién del tejido pulpar y
la formacion de los abscesos aparentemente de forma
espontanea y sin razén alguna. 213 18-24

CLASIFICACION

En 1986, Seow y Latham reportaron que las carac-
teristicas dentales pueden presentarse dentro de un
espectro de manifestaciones con un rango de minimo
a severo, basados en la cantidad de abscesos y la
apariencia radiografica de los dientes.”

Grado I: presenta minimas o ninguna manifestacion
dental.

Grado Il: agrandamiento moderado de la pulpa con
pocos abscesos dentales.

Grado lll: cdmaras pulpares extremadamente gran-
des y multiples abscesos dentales.
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En 1989, Seow Seow y colaboradores denomina-
ron dentina globular a la dentina pobremente minerali-
zada de los pacientes con RH y realizaron un estudio
histolégico analizando la cantidad de dentina globular
y de espacios interglobulares para establecer una cla-
sificacion histologica y encontrar una correlacion entre
la clasificacion de las manifestaciones clinicas; publi-
cada por Seow y Latham en 1986, con una clasifica-
cién de hallazgos histoldgicos.*

Grado I: la cantidad de dentina globular es menos
del 50% del total del espesor de la dentina y los
espacios interglobulares son pequenos.

Grado llI: la cantidad de la dentina globular constituye
mas de la mitad del espesor de la dentina y los espa-
cios interglobulares son moderadamente grandes.

Grado llI: la dentina globular se extiende en casi
todo el espesor de la dentina y los espacios interglo-
bulares son muy grandes; existe mayor tendencia a
fisuras dentinarias que se extienden desde la pulpa
hasta la unién amelodentinaria.

Seow y colaboradores determinaron en esta investi-
gacion que el espectro de severidad de grado I, Il y Ill re-
portado anteriormente por Seow y Latham en 1986, con
base en los hallazgos clinicos y radiograficos, se encon-
traba estrechamente correlacionado con el espectro de
severidad con base en la formacién de dentina globular
encontrada en los estudios histolégicos de los pacientes.

En 1991, Seeto y Seow realizaron un estudio a tra-
vés del cual determinaron que el grado de mineraliza-
cion de la dentina puede ser cuantificado, examinan-
do el tamano y grado de fusion de las calcosferitas, y
esto a su vez, puede ser correlacionado directamente
con las manifestaciones clinicas e histolégicas encon-
tradas en los dos estudios previamente realizados.'"2*

Se realizé un analisis microscopico de escaneo
electrénico de las calcosferitas en los pacientes con
RH, para establecer el grado de severidad de las ma-
nifestaciones dentales.

Grado [: la fusion de las calcosferitas es mayor del
75% con una dentina relativamente normal y dificil-
mente se observa el limite de cada calcosferita, por
lo que el tamafio no pudo ser valorado.

Grado II: la fusién es entre 50 y 75% y el diametro
de cada calcosferita es mayor de 50 nm.

Grado lll: la fusién es menor del 50% y el diametro
de cada calcosferita es menor de 50 nm.

Con base en los resultados, determinaron que el
espectro de severidad establecido por microscopia
electronica se encontraba correlacionado con los ha-
llazgos clinicos e histolégicos encontrados en los es-
tudios previos. Los pacientes con grandes camaras
pulpares y con un mayor numero de abscesos den-
tales (grado lll), mostraron las calcosferitas mas pe-
quenas y el menor grado de fusion. Contrariamente,
aquellos pacientes con pulpas de tamafio normal y un
minimo de abscesos dentales (grado |) mostraron las
calcosferitas mas grandes, las cuales se encontraban
bien fusionadas con limites indistinguibles.

TRATAMIENTO DENTAL

En los pacientes con raquitismo hipofosfatémico la
prevencion de los abscesos juega un papel muy im-
portante, es por esto que Seow y Latham recomien-
dan que en los pacientes con grados Il y Ill deben
realizarse un tratamiento «agresivo de prevencion»
con pulpotomias profilacticas y colocacion de coronas
de acero cromo en dientes posteriores y resinas para
dientes anteriores. Los pacientes con severidad grado
| pueden requerir unicamente tratamientos preventi-
vos de rutina como selladores de fosetas y fisuras y
aplicaciones tépicas de fluoruro.'37:12.13.21

REPORTE DEL CASO

Se traté a un paciente masculino de 4 afos de
edad referido del Instituto Nacional de Rehabilitacion
al Instituto Nacional de Pediatria por probable raqui-
tismo hipofosfatémico. A su ingreso, presenta trata-
miento a base de suplementos de calcio, vitamina D
y banos de sol sin mejoria. Es recibido por el servicio
de genética quienes mandan estudios radiograficos
y de laboratorio que revelan fosfato en suero de 2.4
mg/dL siendo el valor normal de 3.3 a 5.4mg/dL y
un aumento del fésforo en orina de 147.60 mg/dL
siendo lo normal de 16-20 mg/kg/dia; con lo que se
corrobora hipofosfatemia persistente y se confirma el
diagnéstico de raquitismo hipofosfatémico. Una vez
diagnosticado, es referido al servicio de estomatolo-
gia para su atencion dental.

En la exploracion extraoral se observa al paciente
masculino con caracteristicas clinicas propias de su
diagnéstico de base: abombamiento del hueso frontal,
arqueamiento de las extremidades inferiores y genu
varum (Figuras 1y 2).

Intraoralmente presenta arco superior con denti-
cion primaria incompleta libre de caries, con ausen-
cia de dientes 51 y 61 debido a extracciones reali-
zadas por un particular, con cicatrices de fistulas a
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dentarios afectados se encontraban libres de caries
(Figuras 5 y 6).

En arco inferior se observa denticién primaria
completa, libre de caries con probable fusion de
dientes 72 y 73 (Figura 7). La madre refiere que el
paciente ha presentado dolor dental en molar infe-
rior derecho desde hace 2 dias el cual se calma con
analgésicos; sin embargo, no se observa aumento
de volumen o cambio de coloracion en encia inser-
tada ni pérdida de repliegue mucogingival en la re-
gion afectada. El resto de estructuras se encontraba
sin alteraciones.

En las radiografias dentoalveolares se observan
camaras pulpares agrandadas con cuernos pulpares
que se extienden hasta la unién amelodentinaria y fu-
sion de los 6rganos dentarios 72 y 73. El resto de las
estructuras esta sin alteraciones (Figura 8).

Tomando en cuenta el diagnédstico de base del pa-
ciente y encontrando los hallazgos clinicos reportados
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Figura 5. Lateral derecha. Fistula a nivel de 6rgano dentario
54 (flecha).

—
Yo

Figura 6. Lateral izquierda. Fistula a nivel de diente 64 (fle-
cha blanca) y ausencia de caries (flecha negra).

Figura 7. Oclusal inferior. Denticion temporal libre de caries.
Fusion de diente 72y 73.

en la literatura, se decide realizar los tratamientos re-
comendados por los diversos autores.

En la primera cita se realiz6 pulpotomia en el 6r-
gano dentario 84 y pulpectomia en el 6rgano denta-
rio 85, ya que al momento de realizar el acceso se
encontré conducto distal necrético. Posteriormente se
colocaron coronas de acero-cromo en ambos mola-
res. En la segunda cita se realizé pulpectomia en el
organo dentario 54 por presencia de fistula con sali-
da de material purulento con corona de acero-cromo
y pulpotomia del 6rgano dentario 55 con corona de
acero-cromo. En la tercera cita se observé aumento
de volumen a nivel de los érganos dentarios 83 y 82
que correspondian a abscesos periapicales (Figuras 9
y 10), por lo que se decidio realizar pulpectomias de
dichos 6rganos dentarios y se colocaron restauracio-
nes a base de iondmero de vidrio y de resina.

Es importante mencionar que una vez observada la
formacién de nuevos abscesos en los 6rganos denta-
rios anteriormente mencionados, se decidié extender
el tratamiento preventivo con pulpotomias a los demas
caninos que aun no habian presentado abscesos, por
lo que en la cuarta cita se realizé pulpotomia con res-
tauracion a base de ionomero de vidrio y resina en el
organo dentario 53.

En la quinta cita se realizaron pulpotomias en los
organos dentarios 74 y 75 con coronas de acero cro-
mo y pulpotomias en los érganos dentarios 72y 73
que se encontraban fusionados con obturaciones de
ionémero de vidrio y resina. En la sexta cita se realiz6
pulpotomia de 6rgano dentario 63 con obturacién de
ionédmero de vidrio y resina, pulpectomia en el 6rga-
no dentario 64 y pulpotomia en el 6rgano dentario 65
con colocacion de coronas de acero cromo en ambos
molares. Se adaptaron bandas y se tomaron impresio-
nes superior e inferior para la elaboracién de proétesis.
Finalmente se le coloc6 una prétesis superior restitu-
yendo los 6rganos dentarios 51 y 52 y devolviendo al
paciente la estética y la funcion (Figuras 11y 12).

DISCUSION

El raquitismo hipofosfatémico ha sido relacionado
con diversas alteraciones de los dientes tanto deci-
duos como permanentes. Las mas comunmente re-
portadas incluyen un esmalte normal pero delgado,
dentina globular y camaras pulpares agrandadas con
cuernos pulpares que llegan hasta la union ameloden-
tinaria. La union de todos estos factores contribuye a
la formacién de abscesos dentales cuando el esmalte
se pierde por atricion o caries incipientes y la infeccion
de la pulpa se lleva a cabo a través de la dentina po-
bremente calcificada.®7%1320
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Figura 11. A, B, C. Fotografias finales anterior y oclusales Restauraciones con coronas de acero cromo en molares, resinas
en caninos y frente estético.
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cirugias y aparatologia ortopédica que utilizan para
corregir sus deformaciones, por lo que el manejo de
conducta juega un papel muy importante, ya que se
muestran poco cooperadores debido a los multiples
tratamientos a los que han sido sometidos, y segundo
por la sobreproteccién de los padres, lo que complica
la conducta del paciente.

CONCLUSIONES

El raquitismo hipofosfatémico tiene manifesta-
ciones dentales que deben ser conocidas por el
odontopediatra, ya que el tratamiento oportuno pue-
de prevenir la formacion de abscesos, y por lo tanto,
preservar los 6rganos dentarios con un adecuado
tratamiento pulpar.

1. Los pacientes con raquitismo hipofosfatémico resis-
tente a la vitamina D presentan multiples abscesos
dentales en ausencia de caries o historia de trauma
y cuernos pulpares que se extienden hasta la unién
amelodentinaria.

2. Si el paciente presenta abscesos en por lo menos
dos érganos dentarios, recomendamos segun la
experiencia en el Instituto Nacional de Pediatria,
pulpectomias en los érganos dentarios con absce-
sos y pulpotomias profilacticas en el resto de los
organos dentarios que aun no han sido afectados,
con la colocacién de coronas de acero-cromo en
los molares y resinas en anteriores.

3. Es importante mantener un control de los pacien-
tes, ya que existe la posibilidad de presentar absce-
sos en otros 6rganos dentarios deciduos, e incluso
en los permanentes, por lo que la informacion a los
padres sobre las caracteristicas de la enfermedad
es importante para su seguimiento.

BIBLIOGRAFIA

1. McWhorter AG, Seale NS. Prevalence of dental abscess in a po-
pulation of children with vitamin D-resistant rickets. Pediatr Dent
1991; 13 (2): 91-96.

2. Shroff D, McWhorter A. Evaluation of aggressive pulp therapy in
a population of vitamin D-resistant rickets patients: a follow-up of
4 cases. Pediatr Dent 2002; 24: 347-349.

3. Cleverton RA, Maranhao CP. Endodontic treatment in patients
with X-linked hypophosphatemic rickets. Braz J Oral Sci; 1 (3):
129-132.

4. Seow WK, Romanink K, Sclavos S. Micromorphologic features
of dentin in vitamin D-resistant rickets: correlation with clinical
grading of severity. Pediatr Dent 1989; 11 (3): 203-208.

5. Demay MB, Sabbagh Y, Carpenter TO. Calcium and vitamin
D: what is known about the effects on growing bone. Pediatrics
2007; 119 (Suppl 2): 141-144.

6. Goodman JR, Gelbier MJ, Bennett JH, Winter GB. Dental pro-
blems associated with hypophosphataemic vitamin D resistant
rickets. Int J Paediatr Dent 1998; 8 (1): 19-28.

7. Seow WK, Latham SC. The spectrum of dental manifestations in
vitamin D- resistant rickets: implications for management. Pedia-
tr Dent 1986; 8 (2): 245-250.

8. Chaussain M, Sinding C. Dental abnormalities in patients with fa-
milial hypophosphatemic vitamin D-resistant rickets: prevention
by early treatment with 1-hydroxyvitamin D. J Pediatr 2003; 142
(3): 324-331.

9. Econs MJ, Friedman NE, Rowe PS, Speer MC, Francis F, Strom
TM. A PHEX gene mutation is responsible for adult-onset vita-
min D-resistant hypophosphatemic osteomalacia: evidence that
the disorder is not a distinct entity from X-linked hypophosphate-
mic rickets. J Clin Endocrinol Metab 1998; 83: 3459-3462.

10.Gallardo M, Arroyo G. Raquitismo hipofosfatémico. Presentacion
de un caso. Med Oral 2002; 4 (2): 42-44.

11.Larmas M, Hietala EL, Simila S, Pajari U. Oral manifestations of
familial hypophosphatemic rickets after phosphate supplement
therapy: a review of the literature and report of case. ASDC J
Dent Child 1991; 58 (4): 328-334.

12.Breen GH. Prophylactic dental treatment for a patient with vita-
min D- resistant rickets: report of case. ASDC J Dent Child 1986;
53 (1): 38-43.

13.Rakocz M, Keating J, Johnson R. Management of the primary
dentition in vitamin D-resistant rickets. Oral Surg Oral Med Oral
Pathol 1982; 54 (2):166-1671.

14.0zkan S, Ucok Z, Alagdl F. Dental manifestations of familial
hypophosphatemic vitamin-D-resistant rickets: report of case. J
Dent Child 1984; 51 (6): 448-450.

15.Herbert FL. Hereditary hypophosphatemia rickets: an important
awareness for dentists, case reports. J Dent Child 1986; 53 (3):
223-226.

16.Seow WK. X-linked hypophosphatemic vitamin D-resistant ric-
kets. Aust Dent J 1984; 29 (6): 371-377.

17.Seeto E, Seow WK. Scanning electron microscopic analysis of
dentin in vitamin D-resistant rickets: assessment of mineraliza-
tion and correlation with clinical findings. Pediatr Dent 1991; 13
(1):43-48.

18.Tulloch EN, Andrews FFH. The association of dental abscesses
with vitamin D-resistant rickets. Br Dent J 1983; 154: 136-138.

19.Murayama T, Iwatsubo R, Akiyama S, Amano A, Morisaki I.
Familial hypophosphatemic vitamin D-resistant rickets: dental
findings and histologic study of teeth. Oral Surg Oral Med Oral
Pathol Oral Radiol Endod 2000; 90 (3): 310-316.

20.Hillmann G, Geurtsen W. Pathohistology of undecalcified pri-
mary teeth in vitamin D-resistant rickets: review and report of two
cases. Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod 1996;
82 (2): 218-224.

21.Batra P, Tejani Z, Mars M. X-linked hypophosphatemia: dental
and histologic findings. J Can Dent Assoc 2006; 72 (1): 69-72.

22.Kawakami M, Yamamoto T. Orthodontic treatment of a patient
with hypophosphatemic Vitamin D resistant rickets. J Dent Child
1997; 64(6): 395-399.

23.Abe K, Ooshima T, Lily TS, Yasufuku Y, Sobue S. Structural de-
formities of deciduous teeth in patients with hypophosphatemic
vitamin D-resistant rickets. Oral Surg Oral Med Oral Pathol 1988;
65 (2): 191-198.

24.Cohen S, Becker GL. Origin, diagnosis, and treatment of the
dental manifestations of vitamin D-resistant rickets: a review of
the literature and report of a case. J Am Dent Assoc 1976; 92
(1):120-129.

Direccién para correspondencia:
Francisco Belmont Laguna
E-mail: fbelmont1@prodigy.net.mx



	Características dentales del raquitismo hipofosfatémico. Reporte de un caso

