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RESUMEN
La amelogénesis imperfecta (AI) es un grupo de tras-
tornos hereditarios, clínica y etiológicamente hete-
rogéneos, derivados de mutaciones genéticas, que 
se caracterizan por anomalías cualitativas y cuanti-
tativas del desarrollo del esmalte, pudiendo afectar 
la dentición primaria y/o permanente. El tratamiento 
del paciente con AI es complejo y multidiscliplinario; 
supone un desafío para el odontólogo, ya que por lo 
general están involucradas todas las piezas dentarias 
y afecta no solo la salud buco dental sino el aspecto 
emocional y psicológico de los pacientes. Con el obje-
tivo de describir el tratamiento integral y rehabilita-
dor realizado en una paciente con diagnóstico de AI 
tipo III, se reporta el caso de un adolescente de sexo 
femenino de 13 años, que concurrió en demanda de 
atención a la Cátedra de Odontología Integral Niños 
de la Facultad de Odontología de la Universidad de 
Buenos Aires (FOUBA), cuyo motivo de consulta fue la 
apariencia estética y la hipersensibilidad de sus pie-
zas dentarias. Durante el examen clínico intraoral, se 
observó que todas las piezas dentarias presentaban 
un esmalte rugoso, blando, con irregularidades y una 
coloración amarronada, compatible con diagnóstico 
de Amelogénesis Imperfecta tipo III hipomineralizada. 
Conclusión: El tratamiento rehabilitador de la AI en 
los pacientes en crecimiento y desarrollo estará diri-
gido a intervenir de manera integral y temprana para 
resolver la apariencia estética y funcional, evitar las 
repercusiones sociales y emocionales, y acompañar 
a los pacientes y sus familias.

Palabras clave: amelogénesis imperfecta, niños, ado-
lescentes, tratamiento. 

ABSTRACT
Amelogenesis imperfecta (AI) is a group of clinically 
and etiologically heterogeneous hereditary disorders, 
derived from genetic mutations, characterized by 
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qualitative and quantitative anomalies of enamel 
development, which can affect primary and/or 
permanent dentition. The treatment of patients with AI 
is complex and multidisciplinary, it is a challenge for 
the dentist, since in general all the teeth are involved 
and it affects not only oral health but also the emotional 
and psychological aspect of the patients. Objective: 
To describe the comprehensive and rehabilitative 
treatment carried out in an adolescent patient with 
a diagnosis of type III AI. Case report:  The case of 
a 13-year-old female patient, who required dental 
attention at the Department of Dentistry for Children 
of the School of Dentistry of the University of Buenos 
Aires, whose reason for consultation was esthetic 
appearance and hypersensitivity of her teeth. In the 
intraoral clinical examination, it was observed that all 
the teeth had rough, soft enamel, with irregularities 
and a brownish color, compatible with the diagnosis 
of type III hypomineralized Amelogenesis Imperfecta.  
Conclusion: Rehabilitative treatment of AI in growing 
and developing patients will be aimed at early and 
comprehensive intervention to resolve esthetic and 
functional appearance, avoid social and emotional 
repercussions and accompany patients and their 
families.  

Keywords: amelogenesis imperfecta, child, 
adolescent, treatment.

INTRODUCCIÓN
La Amelogénesis Imperfecta (AI) comprende un grupo 
clínico y etiológicamente heterogéneo de alteraciones 
hereditarias, caracterizadas por un defecto en la for-
mación del esmalte, pudiendo ocasionar diferentes 
trastornos del desarrollo que afectan la formación, 
mineralización y espesor del tejido, no acompañada 
por otra manifestación de orden general o sistémi-
co. Su prevalencia es variada: 1:14.000 en EEUU (Wi-
tkop, 1967), 1:10.000 en Argentina (Sedano, 1975), 
1.25:10.000 en Israel (Chosack et al., 1979), 1:700 en 
Suecia (Bäckman y Anneroth, 1989), siendo la preva-
lencia mundial promedio < a 0.5% (< 1 en 200) (Gadhia 
et al., 2012). 
Puede afectar todas o varias piezas dentarias en la 
dentición primaria y/o permanente, y presentarse 
con un patrón autosómico dominante, autosómico 
recesivo, ligado al sexo y hereditario esporádico, en 
la que están involucradas mutaciones de uno o más 
genes (Hurtado et al., 2015).
En 1988, Witkop propuso una clasificación que con-
sidera 4 tipos principales basándose en el fenotipo 
(apariencia clínica), y 15 subtipos por el fenotipo y 
modo de herencia (Tabla 1). 
En la AI tipo I hipoplásico predomina la deficiencia en 
el espesor del esmalte, con la presencia de hoyos y 
otras irregularidades. Si bien la dureza y transpa-
rencia del mismo están conservadas, las piezas den-

tarias presentan una mayor sensibilidad frente a los 
estímulos térmicos. En la AI tipo II hipomadurativo, el 
espesor del esmalte es normal y presenta un leve gra-
do de desmineralización. Clínicamente se manifiesta 
con opacidades en las superficies dentarias con alta 
probabilidad de contraer lesiones cariosas. En el tipo 
III hipomineralizado, el esmalte es blando, rugoso y 
presenta alteraciones del color, y un mayor grado de 
desmineralización. Los dientes son muy susceptibles 
a los efectos de la atrición, pudiendo esto causar pro-
blemas como hipersensibilidad y lesiones de caries.  
El cuarto tipo es la combinación de las formas hipo-
plásicas e hipomaduras con taurodontismo; se pre-
senta con coronas pequeñas que van del amarillo al 
parduzco. Al examen radiográfico se evidencian cá-
maras pulpares amplias y alargadas en los primeros 
molares permanentes debido a un desplazamiento 
hacia apical de la furcación.
Aunque ésta es la clasificación más utilizada, la AI 
presenta una heterogeneidad clínica que dificulta un 
diagnóstico preciso. Por lo tanto, una categorización 
basada en los defectos moleculares, resultados bio-

TABLA 1. Clasificación propuesta por Witkop (1988)

Tipo I Hipoplásico

IA: Hipoplásico con fosa, Autosómico Dominante 
(AD)

IB: Hipoplásico local, AD

IC: Hipoplásico local, Autosómico Recesivo (AR)

ID: Hipoplásico suave, AD

IE: Hipoplásico suave, ligado a X dominante

IF: Hipoplásico áspero, AD

IG: Agenesia de esmalte, AR

Tipo II Hipomaduro

IIA: Hipomaduro pigmentado, AR

IIB: Hipomaduro

IIC: Dientes en copos de nieve, ligado a X

IID: AD

Tipo III Hipomineralizado

IIIA: AD

IIIB: AR

Tipo IV Hipomaduro - hipoplásico con taurodontismo

IVA: Hipomaduro - hipoplásico con taurodontismo 
AD

IVB: Hipoplásico - hipomaduro con taurodontismo 
AD
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TABLA 2. Criterios para la clasificación propuesta por Aldred et al. 
(2003)

Modo de herencia

Fenotipo (clínico y radiográfico)

Defecto molecular (cuando es conocido)

Resultado bioquímico (cuando es conocido)

químicos, modo de herencia en la familia y fenotipo, 
parece ser la mejor alternativa para una futura clasi-
ficación (Aldred et al., 2003; Gonzales-Pinedo y Pero-
na-Miguel del Priego, 2009) (Tabla 2).
El diagnóstico se basa en el examen clínico y la eva-
luación radiográfica, acompañados de la historia fa-
miliar y el árbol genealógico para confirmar o descar-
tar el componente hereditario.
La AI presenta no solo un amplio espectro de diver-
sidad clínica, sino que además los defectos cuanti-
tativos y cualitativos del esmalte pueden asociarse 
a hipersensibilidad dental, alteraciones estéticas, 
dificultades para la masticación, disminución de la 
dimensión vertical, calcificación pulpar, dientes im-
pactados, retraso en la erupción, taurodontismo, en-
fermedades gingivoperiodontales o mordida abierta 
anterior (Poulsen et al., 2008). También cabe destacar 
el marcado impacto negativo en la salud psicosocial 
de las personas afectadas (Murillo et al., 2015).
Por lo anteriormente expuesto, el tratamiento resul-
ta complejo y multidisciplinario, considerando que no 
solo debe resolver los problemas bucales propiamen-
te dichos, sino acompañar y contener el requerimien-
to emocional del paciente y su familia (Ayers et al., 
2004).  Su manejo clínico varía en relación a la edad y 
colaboración del paciente, desarrollo de la dentición, 
tipo y severidad de los defectos. En la literatura se 
han descripto diferentes alternativas para rehabilitar 
función y estética. En pacientes adolescentes, entre 
las opciones de tratamiento más frecuentes se inclu-
yen: microabrasión, coronas metálicas y/o acrílicas, 
y restauraciones directas o indirectas en resina com-
puesta (Yamaguti et al., 2006; Crawford et al., 2007; 
Oliveira Silva et al., 2012). El diagnóstico certero y la 
intervención temprana, desde la forma leve hasta la 
más severa, tiene como finalidad mejorar el aspecto 
clínico, disminuir la incidencia de caries y mejorar la 
calidad de vida de los niños y adolescentes, ya que el 
compromiso estético impacta negativamente en los 
pacientes afectados.
El objetivo de este artículo es describir el tratamiento 
preventivo y rehabilitador realizado en una paciente 
adolescente con diagnóstico de AI tipo III.

CASO CLÍNICO
Paciente de sexo femenino de 13 años, que concurrió 
en demanda de atención a la Cátedra de Odontología 
Integral Niños de la FOUBA. Nunca recibió atención 
odontológica y el motivo de consulta fue la apariencia 
estética y la hipersensibilidad de sus piezas dentarias. 
Se confeccionó la historia clínica con asentimiento y 
consentimiento informado. Durante la anamnesis se 
descartaron enfermedades sistémicas y/o alergia a 
fármacos. Se indagó sobre antecedentes familiares y 
hereditarios de AI, resultando que 6 miembros de su 
familia presentaban esta anomalía.
Durante el examen clínico intraoral, se observó que 

todas las piezas dentarias presentaban un esmalte 
rugoso, blando, con irregularidades y una coloración 
amarronada, compatible con diagnóstico de Amelogé-
nesis Imperfecta tipo III hipomineralizada. La pacien-
te no presentaba lesiones de caries (Figura 1A y B).
En relación al estado de salud gingivoperiodontal se 
observó una inflamación gingival generalizada, con 
pérdida del festoneado característico compatible con 
salud. Papilas edematosas con presencia de eritema 
en el margen gingival en la superficie vestibular de to-
das las piezas dentarias, especialmente de incisivos 
superiores e inferiores. Presencia de cálculo supra-
gingival y de biofilm en los defectos del esmalte.
En el examen de la oclusión se detectó mordida abier-
ta anterior y en zona de premolares, siendo el único 
contacto los molares (Figura 2A, B y C).
En la radiografía panorámica se observó persisten-
cia de la pieza 7.5 y retención de las piezas 1.3 y 3.5. 
Ausencia de cortical ósea en la cresta del hueso in-
terproximal de varias piezas dentarias y patrones de 
pérdida ósea vertical y horizontal (Figura 3).
Después del análisis clínico, radiográfico y de los mode-
los de estudio, se planificó un tratamiento integral, in-
dividualizado y preventivo teniendo en cuenta la impor-
tancia de la apariencia personal en el funcionamiento 
psicosocial y el impacto psicológico negativo que oca-
siona esta patología en una paciente adolescente.  
Luego de evaluar los factores de riesgo individual, el 
nivel socioeconómico de la familia y edad de la pacien-
te en relación a la etapa de crecimiento y desarrollo, 
se implementó un tratamiento rehabilitador interme-
dio hasta alcanzar la adultez.
La primera etapa se centró en las medidas preventi-
vas: se enseñó una técnica de higiene oral acorde a su 
edad, se asesoró con respecto a una dieta no cario-
génica, se realizó la terapia básica gingivoperiodontal 
y se intervino en los procesos de desmineralización 
y remineralización mediante la aplicación profesional 
de fluoruros tópicos en forma trimestral y fluoruros 
de autoaplicación de uso diario. En relación a la sen-
sibilidad dentaria se incorporó una pasta dental des-
ensibilizante (NaF 1400ppm y KNO3 5%), se indicó el 
uso diario de enjuagatorio fluorurado (NaF 0,05%) y 
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FIGURA 3. Radiografía panorámica FIGURA 4. Terapia gingivoperiodontal

enjuague de clorhexidina al 0,12% durante 15 días (Fi-
gura 4). Se realizó la exodoncia de la pieza 7.5.
A continuación, en la fase rehabilitadora, se realiza-
ron coronas de acero en los primeros y segundos mo-
lares permanentes superiores e inferiores que fue-
ron cementadas con ionómero vítreo (Meron, Voco). 
De esta manera se logró disminuir la sensibilidad 
dentaria y evitar futuros desgastes y fracturas del 
esmalte (Figura 5).
Para la rehabilitación de los sectores anteriores y 
premolares se optó por la confección de restaura-
ciones indirectas previo encerado diagnóstico, con 

la finalidad de planificar las reconstrucciones den-
tarias, visualizar el resultado final del tratamiento y 
confeccionar llaves de silicona para la fabricación de 
los provisorios (Figura 6). 
Se realizaron las preparaciones dentarias lo más 
conservadoras posibles, eliminando el esmalte afec-
tado, buscando ángulos redondeados y definiendo la 
terminación a nivel supragingival. Los elementos pro-
visionales se confeccionaron con acrílico de autocu-
rado (Caulk, Dentsply) utilizando llaves de silicona y se 
fijaron con un cemento a base de Hidróxido de Calcio 
(Dycal, Densply) (Figura 7).

FIGURA 1A. Arcada superior

FIGURA 2A. Oclusión de frente FIGURA 2B. Oclusión lateral derecha FIGURA 2C. Oclusión lateral izquierda

FIGURA 1B. Arcada inferior
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En la siguiente sesión se tomaron las impresiones de 
la arcada superior e inferior con silicona de adición 
(Elite, Zhermack) mediante la técnica de 2 pasos, pre-
via colocación de hilo retractor (Ultrapack, Ultradent), 
con el propósito de exponer adecuadamente los már-
genes de las preparaciones (Figura 8A y B).
Posteriormente, se realizó la prueba de las restaura-
ciones periféricas totales confeccionadas con acrí-
lico termocurable (Biolon, Dentsply), y se verificó la 
adaptación marginal y la oclusión. En las superficies 
dentales se realizó la profilaxis con pasta a base de 
piedra pómez, agua y escobilla de Robinson.  Las co-
ronas fueron cementadas con ionómero vítreo (Me-
ron, Voco). Concluido el proceso de cementación se 
controlaron los puntos de contacto y se realizaron los 
ajustes oclusales correspondientes (Figura 9).
Se realizó la derivación a cirugía para el tratamiento 
de las piezas retenidas. 
En los monitoreos trimestrales que se llevaron a cabo 
durante dos años se realizó el control clínico, refuer-
zo de las medidas preventivas y evaluación del nivel 
de salud logrado (Figuras 10 y 11).

FIGURA 5. Coronas de acero cementadas FIGURA 6. Encerado diagnóstico

FIGURA 7. Tallado y provisorios en piezas 4.4 y 4.5

FIGURA 8A. Tallado definitivo

FIGURA 8B. Impresiones definitivas

FIGURA 9. Coronas de acrílico
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DISCUSIÓN
Los pacientes portadores de AI presentan diversas 
alteraciones clínicas que conllevan, por lo general, 
a una percepción deficiente de su estética, sensibili-
dad dentaria a estímulos térmicos, alteraciones de la 
oclusión y de la salud gingivoperiodontal. 
Si bien, en la actualidad no existen recomendaciones 
terapéuticas definidas disponibles para pacientes 
que padecen esta anomalía, hay consenso de consi-
derar una terapia integral que incluya casi todas las 
disciplinas de la odontología.  
Las directrices del tratamiento impartidas por la Ame-
rican Academy of Pediatric Dentistry (AAPD, 2013) su-
gieren un enfoque que incluye varias disciplinas y una 
planificación en etapas. La misma depende de nume-
rosos factores como edad, riesgo socio-económico, 
tipo y severidad de la enfermedad.
Estudios publicados informan que los dos motivos de 
consulta más frecuentes de pacientes que padecen 
de AI son el dolor y la estética (Parekh et al., 2014), 
principalmente en el tipo III hipomineralizado. En este 
caso, el esmalte rugoso se asocia a la retención de 
placa dental, provocando inflamación gingival gene-
ralizada. Se dificulta la higiene y la masticación, sobre 
todo en pacientes con hipersensibilidad. El tratamien-
to del dolor genera alivio y permite implementar técni-
cas de higiene meticulosas y adecuadas. 
En un estudio donde se evaluó la longevidad de las 

FIGURA 10. Coronas cementadas

FIGURA 11. Monitoreo a los 2 años

restauraciones dentales en pacientes niños y adoles-
centes con AI, se concluyó que la misma es limitada, 
y que frecuentemente las piezas requieren retrata-
miento, en especial los tipos hipomadurativo e hipo-
mineralizado (Pousette Lundgren y Dahllöf, 2014).
Otros autores concluyen que en los casos más seve-
ros se manifiesta una reducción de la calidad de vida, 
dificultades en el comportamiento y la integración so-
cial y pérdida de la autoestima (Coffield et al., 2005).
Teniendo en cuenta lo expresado por numerosos es-
tudios es que la demanda del tratamiento involucra 
no solo el aspecto clínico y funcional de los pacientes, 
sino también el emocional.
Por lo tanto, el enfoque de tratamiento óptimo consis-
te en el reconocimiento precoz, seguido de una inter-
vención temprana y citas periódicas frecuentes para 
prevenir el desgaste oclusal progresivo o la destruc-
ción temprana por caries, con la consiguiente pérdida 
de piezas dentarias.
La intervención del odontopediatra durante la infan-
cia y la adolescencia, tiene por objetivos mejorar la 
estética, restablecer la función, reducir la sensibili-
dad dentaria, corregir la dimensión vertical y acom-
pañar a los pacientes y su familia en la comprensión y 
abordaje de esta compleja anomalía. 
El diagnóstico temprano y la implementación de medi-
das preventivas y restauradoras adecuadas optimi-
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zan el pronóstico y evitan problemas de sociabiliza-
ción e incomodidad para el paciente, especialmente 
en los casos más severos. Este aspecto es clave en 
la vida de los niños y jóvenes que se encuentran en 
pleno crecimiento y desarrollo.

CONCLUSIONES
El tratamiento rehabilitador de la AI en los pacientes en 
crecimiento y desarrollo estará dirigido a intervenir de 
manera integral y temprana para resolver la aparien-
cia estética y funcional, evitar las repercusiones socia-
les y emocionales y acompañar a los pacientes y sus 
familias.  Se destaca la importancia de comprender la 
AI no solo como una anomalía estructural del esmalte 
sino como una condición que impacta de manera des-
favorable en la calidad de vida de los pacientes. 
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