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RESUMEN: En este articulo se revisa el concepto de Amelogénesis imperfecta a propésito de una familia afectada de Amelogénesis
imperfecta tipo IE, segin la clasificacién de Witkop. En primer lugar se hace un breve repaso de la entidad y de las complejas
clasificaciones que sobre ella se han realizado, para pasar posteriormente a detallar la clfnica, etiopatogenia y modo de transmisién
del subtipo IE (Ila segtin la clasificacién tradicional). Después se detalla el caso clfnico de la familia que nos ocupa y finalmente
se comentan las posibilidades terapéuticas, asf como la importancia de la prevencién en este tipo de pacientes.

PALABRAS CLAVE: Amelogénesis imperfecta. Hipoplasia del esmalte.

ABSTRACT: In this article we revise the amelogenesis imperfecta concept and an affected family by amelogenesis imperfecta
Type IE as the Witkop’s classification. At first, we make a short review of the entity and the complicated classifications that
we have do about her, to pass afterwards to detail clinical, etiopatogehia and transmission’s mode of the subtype IE (Ila as traditional
classification). Afier that, we detail the clinical case of the family and at the end we explain the therapeutic possibilities, and
the unportance of the prevention in this type of patients. . 2 .,
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INTRODUCCION

Los componentes calcificados del diente pueden a la denticién primaria como a la secundaria, afectan al

presentar varias anomalias en su estructura; suelen afec-
tarse de forma predominante el esmalte y la dentina.
Cldsicamente se acepta como causa de las anomalias
estructurales, que también pueden modificar el tamafio,
forma o color de los dientes, factores ambientales o
hereditarios. En la Tabla 1 aparece la clasificacién de
las anomalias estructurales del esmalte de origen ambien-
tal.

GorLIN (1), en su tratado de patologia, comenta que

las anomalias de origen hereditario suelen afectar tanto’

(*) Profesor Asociado.

esmalte o a la dentina pero no a ambos a la vez y suelen
causar una drientacién difusa o vertical de las alteracio-
nes.

Por otro lado las anomalias de origen ambiental
suelen afectar s6lo a un tipo de denticién o a piezas
determinadas, afectan tanto al esmalte como a la dentina
y las lesiones son de tipo horizontal.

WEINMANN et al (5) dividieron inicialmente las alte- -
raciones estructurales hereditarias del esmalte o amelo-
génesis imperfecta en dos tipos:

— Hipomineralizacién o hipocalcificacion: anoma-
lias cualitativas del esmalte caracterizadas por una
mineralizacién reducida. El esmalte se puede retirar
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rascando con un instrumento de profilaxis.

— Hipoplasia o aplasia: reduccion cuantitativa del
esmalte con una mineralizacién normal. El esmalte no
se forma hasta que los dientes en desarrollo acaban de
erupcionar.

Algunos autores incluyen en la clasificacién anterior
el tipo hipomaduro (6) en el cual el esmalte puede
penetrarse con un explorador a presién firme y se puede
perder raspindolo de la dentina normal subyacente.
Existe una falta de mineralizacion secundaria del esmalte
formado y una alteracién en la proporcién de amino4-
cidos que componen las proteinas del esmalte (7). Pos-
teriormente se realizé una segunda clasificacion, bien
aceptada en términos generales (8, 9) (Tabla 2). Mientras
que para autores como PINDBORG (8) el tipo hipoplasico
es menos frecuente que el hipomineralizado, para otros
como Witkop (10) y Backman (11) es justo lo contrario.

La subclasificacién de la amelogénesis imperfectaen
diferentes formas puede ser cuestionada. Estudios mi-
crorradiograficos de dientes afectos revelan que en la
mayoria de los casos existian zonas de hipomineraliza-
cién y de hipoplasia en la misma pieza independiente-
mente de la forma de manifestacion clinica, indicando
una alteracion tanto de la fase de secrecién como de la
de maduracién durante el proceso de laamelogénesis (12,

13). En un extenso estudio sueco que describia 165

. individuos pertenecientes a 51 familias, no se encontré

una conexién entre patrones especificos de herencia y
manifestaciones clinicas especificas (11). Por ello, quizi
el defecto genético, junto a numerosas variables biol6-
gicas puedan explicar la multiplicidad de la expresién
clinica en la amelogénesis imperfecta.

Por ofro lado, desde el punto de vista periodontal,
la placa bacteriana y la gingivitis se observa con frecuen-
cia en nifios con severa hipomineralizacién del esmalte,
probableinente debido a un problema de higiene (14, 15,
16). -

En un articulo de reciente aparicién, Wrtkop (17), se
plantea una revisién de la clasificacién previamente
comentada, revision que hemos utilizado para etiquetar
a nuestros pacientes (Tabla 3).

Epidemiologia

La prevalencia de la amelogénesis imperfecta en
EE.UU. (zona de Michigan), fue de 1/12-14.000, segiin
el estudio de Witkop en 1957 (10). En Suecia se encontré
una prevalencia de 1/1.000 en la regién norte (12) y de
1/4.000 en la regién este (14). CHosack describi6é una
prevalencia de 1/8.000 en judios israclies (18). En Espaiia
no hemos encontrado datos.

HIPOPLASIA DEL ESMALTE TIPO IE

En el presente articulo exponemos varios casos
pertenecientes a una familia, de hipoplasia del esmalte
tipo Ila, IE segin la clasificaciéon de Witkor (17). Este
sindrome se describid inicialmente por Zaun (19) y
posteriormente ScHULZE (20) en 1956, lo confirmé. Para
reconocer el tipo IE es importante comprobar ‘el modo
de transmisién y la expresién clinica de la anomalia.

Modo de transmision

Esta anomalia se transmite ligada al cromosoma X
en este tipo de transmisién un varén afectado transmite
la anomalia a todas sus hijas pero a ningiin hijo, ya que
un varén da su cromosoma X sélo a su descendencia
femenina. Por el contrario, una hembra afectada trans-
mite, generalmenté, el caricter a la mitad de sus hijos
y a la mitad de sus hijas. Esto ocurre porque las hembras
tienen dos cromosomas X; asf pues, por término medio,
la proporcién de afectacién es mayor en las hembras que
en los varones.

Expresion de la anomalia

Mientras que en los varones siempre hay manifes- -

taciones clinicas y radiogréficas de aplasia del esmalte,
las hembras afectadas presentan alteraciones que varian
entre hipoplasia y aplasia completa del esmalte (21). Esta
diferencia en el grado de atipia entre varones y hembras
se explica por la hipétesis de Lyon (22, 10) segtin la cual

las hembras serian un mosaico con respecto a los genes
del cromosoma X,
»

Etiopatogenia

No se conoce bien el desarrollo de la hipoplasia del
esmalte. Al parecer se altera una funcién del ameloblasto
(formacién del esmalte), en tanto que el contorno del
dienteno se modifica(1). Radiolégicamente, lareduccién
del espesor del esmalte se refleja por una reduccién de
la sombra del esmalte.

Las preparaciones histolégicas muestran una altera-
cién notable en la direccién de los primas de esmalte,
disponiéndose irregularmente con ensanchamiento de los
espacios interproximales y de las estrias de Retzius
(aumento del componente organico), estas alteraciones
se dan sobre todo en los hipocalcificados. La estructura
puede desaparecer del todo dando al esmalte un aspecto
de rugosidad. Esta insuficiente funcién del epitelio
adamantino, como describe NADAL-VALLDAURA, es pro-
bablemente debido a un trastorno presente desde las
primeras etapas embrioldgicas (23). Estas alteraciones
unidas a la acci6n del aire y las anomalias de tincién dan
la impresién de porosidad (23).

El grado de mordida abierta varia mucho, parece ser
que el efecto genético es m4s ldbil para el factor mordida
abierta que para el deterioro de la estructura dental y de
la forma macroscdpica de las piezas dentales (1).
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1. Déficit nutricional (Vitaminas A.C.D.)

2. Enfermedades exanterndticas (sarampi6n, va-
ricela, rubeola),

3. Sifilis congénita.

4. Hipocalcemia.

5. Lesion al nacimiento. Eritroblastosis fetal,

6. Infeccién local o traumatismo.

7. Ingesta de fluoruros o tetraciclinas.

8. Procesos metabdlicos (alcaptonuria, acronosis,
porfiria eritropoyética).

9. Radiacién, laser.

10, Alteraciones endocrinas:
—hiperparatiroidismo,
—hiperpituitarismo,
~raguitismo?,

11. Asociado a sindromes:
—epilepsia y demencia®,
—ypardlisis cerebral infantil,
—taurodontismo®,

12. Alteraciones del desarrollo: melanodoncia.

I Hipomineralizacién:
‘a~~Transmisién autosémica dominante.
b. -—Tmnsmxmén autosomica rccesnva

dlsplasm
d—Transmisién autosémica oculodentodigi-
tal.

II Hipoplasia o aplasia del esmalte.

a—Transmisién dominante ligada al cromosoma X
con mordida abierta.

bA~#Transmisién dominante ligada al cromosoma X sin
mordida abierta.

¢.~Transmisién dominante Hgada al cromosoma X,

d.~Transmision dominante autosémica: forma apld-
sica,

e~—Transmisién dominante autosémica con efecto
pleitépico: forma aplésica.

f.TFransmisién dominante autos6mica con efecto

.. pleitépico. for, hipopldsica.

g.—Transmision recesiva autosémica.

h.—Transmision recesiva autosémica con enfermedad
de Morquio,

TABLA 1
Anomalias estructurales del esmalte de origen ambiental.

Tipo I —Hipopldsica.
1A -—-proplémca. piqueteada autosémica dominan-

IB -——Hlpoplasxca, autosémica dominante localizada.

IC —Hipoplasica, antosémica recesiva localizada,

ID —Hipoplasica, lisa autosémica dominante.

IE —Hipoplésica, lisa dominante ligada al cromo-
soma X,

IF  —Hipopldsica, rugosa autosémica dominante.

IG ~Esmalte agenésico, autosémico recesivo,

Tipo I1 —Hipomaduracién.
1A -v-mpomaduracwn. pigmentada autosomica re-
cesiva. .
1B wﬁxpomaduracm. recesiva ligada al cromoso-
ma X,
IID --»En copos de nieve», autosémica dominante.

Tipo I --Hipocalcificada.
A —Autosémica dominante.
HIB —Autosdmica recesiva.

Tipo IV —Hipomaduracién-hipoplasia con taurodontis-
mo.
VA —Hipomad.-hipoplasia con taurodoritismo, au-
_ tos, dominante,
IVB —Hipoplésica-hipomad. con tauradontismo, au-
.-tos, dominante.

TABLA 3
Clasificacion de la amelogénesis imperfecta (Witkop) (17).

TABLA 2
Anomallas estructurales hereditarias del esmaite.

Fig. 1
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CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de una joven de 18 afios
que acude a la consulta de la Facultad de Odontologia,
con el fin de solucionar un problema estético que le
preocupa. Se aprovechd la colaboracién de 1a familia para
realizar un estudio genealégico y valorar la patologia
presente en los parientes.

Herencia

Al realizar la historia clinica, el paciente relata la
existencia de un abuelo materno con un problema pa-
recido pero que fue desdentado a temprana edad. La
madre presenta un cuadro semejante que nos resulta
dificil de valorar dada la presencia de rehabilitaciones
protésicas antiguas en el sector anterior. Asimismo hay
unatia (hermana de la madre) que presenta rasgos clinicos
compatibles con la enfermedad pero fue tratada mediante
correccion ortodéntica y tallados en la juventud. Pregun-
tado sobre otros parientes no aporta datos concretos y
Unicamente refiere que en la zona de donde son autéc-
tonos, un pueblo de Navarra, es bastante frecuente su
aspecto dental (Figura 1).

Clinica

El paciente acude por presentar un problema estético
derivado de la malposicién dental y de la forma macros-
cépica de las piezas dentales. No presenta clinica dolo-
rosa frente a los cambios térmicos, el cepillado o al
masticar.

Descripcién macroscépica

En el chico se aprecia una oclusion clase I de Angle
con mordida abierta anterior y apifiamiento superior e
inferior (Figura 2). Los dientes presentan una corona de

.

tamario normal con erosiones lineales y pequefias depre-
siones, dando el aspecto de surcos lineales paralelos entre
siy al eje del cliente, aspecto clasicamente descrito como
«en tabla de lavar» (Figura 3). Algunos de estos hoyos
estdn pigmentados en el fondo adquiriendo un color
oscuro. En la zona molar se puede apreciar una pérdida
de ciispides y un importante desgaste de las zonas de
contacto, tanto en €l como en la madre.

La madre, sometida a tratamiento protético, oculta
el aspecto original de las piezas, pero revela un ligero
grado de mordida abierta y en el grupo posterior, sin
coronas, se¢ puede apreciar la alteracién del esmalte
(Figura 4). En la tfa, por el contrario, se pueden apreciar
las alteraciones del esmalte, pues, dada la experiencia
de lahermana, no quiso someterse a tratamiento protético
al parecerle éste muy agresivo. No obstante se sometié
a tratamiento ortoddncico no pudiéndose apreciar la
mordida abierta en la actualidad (Figura 5).

Descripcién radiologica

Elrasgo que m4s claramente se presenta es una mayor
translucidez de los tejidos dentarios (Figura 6), asi como
una obliteracién parcial de la cdmara pulpar y conductos
radiculares. No se aprecia contraste entre la dentina y
el esmalte. Estos rasgos se pueden apreciar también en
las piezas no erupcionadas (Figura 7).

Tejidos periodontales

Ni en el paciente en cuestién ni en los otros dos
familiares que revisamos pudimos apreciar alteraciones
periodontales significativas. Tan sélo en la madre se
puede evidenciar cierto grado de inflamacién gingival
que creemos totalmente atribuible a una defectuosa
higiene y al mal ajuste de las rehabilitaciones protéticas.

g

'\
.

POSIBILIDADES TERAPEUTICAS

Coincidiendo con CeBaLLOs (24), ante todo debe
extremarse la prevision y deteccién precoz de caries, asi
como el buen estado gingival dado que la irregular forma
del esmalte favorece la retencién de placa. La placa
bacteriana y la gingivitis se observa con frecuencia en
nifios con severa hipomineralizacién del esmalte(14, 23,
24). El dolor es un hecho habitualmente presente debido
a la exposicidn dentinaria, el tratamiento a seguir depen-
derd de la colaboracién del nifio y del estado de la
denticién. Se pueden realizar restauraciones con amal-
gama, iondmeros de vidrio, resinas compuestas, coronas
de acero inoxidable o coronas definitivas.

Los defectos en los espacios interproximales pueden
producir empaquetamiento de alimentos y ser una fuente
afiadida de problemas para el paciente.

Los tratamientos suelen alargarse en el tiempo y
requerir revisién continuada, por lo que es muy impor-

tante la motivacién del nifio y su familia. Aproximada-
mente un 50% de los nifios que presentan esta alteracion
tienen un hermano o hermana también afectado. Para
motivar la aceptacién y seguimiento del tratamiento
puede ser Gtil mostrar al nifio y familiares casos ya
acabados con éxito y cuidar al maximo la estética de los
tratamientos.

Pasando a la terapéutica, propiamente dicha, existen
varias posibilidades (Tabla 4). Cuando hace erupcién el
primer molar definitivo, se pueden colocar coronas de
acero inoxidable en el segundo molar temporal para
garantizar la dimension vertical y el espacio para la
completa erupcién de los molares definitivos. Esta
maniobra se puede repetir con los primeros molares
definitivos cuando hacen erupcién los segundos molares.
También pueden realizarse obturaciones de resinas com-
puestas, iondmeros de vidrio o de amalgama para res-
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Fig. 3 Fig. 4

Fig. 5 . Fig- 6

Fig. 7 Fig. 8
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"‘*Tratamm:to eonservador.

**Tratamiento ,protético-
* — Coronas metslicas ptov1s10nales‘ ‘
~ Coronas cerdmicas definitivas.
b ronas mcmlo-resma deﬁmtxvos

TABLA 4
Poslbilidades terapéuticas.

tablecer la dimensién vertical, mejorar la estética o
disminuir la sensibilidad.

La oclusién debe ser vigilada muy de cerca durante
el periodo de denticién mixta y si es necesario debe ser
consultado el ortodoncista, sobre todo en los casos en
que aparezca mordida abierta. A pesar del deterioro
estructural de las piezas dentales se abre una puerta de
esperanza con las nuevas técnicas interceptivas poco
invasivas (25).

El grupo anterior puede ser inicialmente tratado con
resinas compuestas para mejorar la estética y proteger
las piezas de la sensibilidad y la caries. En la edad adulta,
cuando las piezas definitivas han madurado, se pueden
cambiar los tratamientos anteriores por coronas de por-
celana, mas estéticas y duraderas (26). En el caso que
exponemos se han realizado carillas de resina directas
por el Departamento de Odontologia Conservadora

(Figura 8).

COMENTARIO

Los casos de amelogénesis imperfecta que presen-
tamos son un raro defecto dental de cardcter hereditario
autosémico dominante y ligado al cromosoma X con una
penetracion incompleta que se manifiesta a muy tempra-
na edad ocasionando un grave defecto del esmalte, lo que
conlleva un problema de sensibilidad importante, limi-
tando la higiene oral, sitnacién que unida al marcado
desgaste del esmalte, ocasiona una importante predispo-

sicion a la caries. De igual manera, como en los casos
expuestos, suele haber un importante problema estético.
Situaciones que acaban, en un gran nimero de casos, en
desdentaciones a temprana edad. Por todo lo expuesto
creemos €s muy importante la prevencion de la caries
dental, lainsistencia enla higiene oral y el uso de medidas
correctoras de tipo ortodéncico-protésico.
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