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RESUMEN

La amelogénesis imperfecta (AI) se define como un
grupo de trastornos hereditarios clinica y etiologi-
camente heterogéneos, derivados de mutaciones
genéticas, que se caracteriza por anomalias cuali-
tativas y cuantitativas del esmalte, pudiendo afectar
la denticion primaria y/o permanente. El tratamiento
del paciente con Al es complejo y multidisciplinario.
Supone un desafio para el odontélogo, ya que por lo
general estan involucradas todas las piezas denta-
riasy afecta no solo la salud bucodental sino también
el aspecto emocional y psicoldgico de los pacientes.
Objetivo: describir el tratamiento preventivo y reha-
bilitador realizado en una paciente preescolar con
diagnostico de Al hipomineralizada. Relato del caso:
paciente de sexo femenino de 3 afios, que concurrid
en demanda de atencidén a la Catedra de Odontolo-
gia Integral Nifios de la Facultad de Odontologia de
la Universidad de Buenos Aires (FOUBA), cuyo motivo
de consulta fue la apariencia estética y la hipersen-
sibilidad de sus piezas dentarias. Durante el examen
clinico intraoral, se observd que todas las piezas
dentarias presentaban un esmalte rugoso, blando,
con irregularidades y una coloracién amarronada,
compatible con diagndstico de Al tipo III hipominera-
lizada. Conclusion: El tratamiento rehabilitador de la
Al en pacientes preescolares estara dirigido a inter-
venir de manera integral y temprana para aliviar
los sintomas, resolver la apariencia estética, resta-
blecer la funcidn, evitar las repercusiones sociales
y emocionales y acompafar a los niflos y sus fami-
lias. Se destaca la importancia de comprenderla no
solo como una anomalia estructural del esmalte sino
como una condicidén que impacta de manera desfavo-
rable en la calidad de vida de los pacientes en creci-
miento y desarrollo.

Palabras clave: amelogénesis imperfecta, esmalte

dental, preescolar, protocolos clinicos, manejo de la
enfermedad
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ABSTRACT

Amelogenesis imperfecta (Al) is a set of hereditary
disorders with diverse causes, resulting from
genetic mutations. It is characterized by anomalies
in the development of enamel, which can affect both
primary and permanent dentition in terms of quantity
and quality. Treating patients with Al is complex
and requires a multidisciplinary approach. Dentists
face challenges as all teeth are generally affected,
impacting oral health and the patient’s emotional
and psychological well-being. Objective: This report
aims to describe the preventive and rehabilitative
treatment provided to a preschool patient diagnosed
with hypomineralized Al. Case report: The patient
was a 3-year-old girl who sought dental care at the
Department of Dentistry for Children at the School
of Dentistry of the University of Buenos Aires due
to aesthetic concerns and tooth hypersensitivity.
Upon intraoral clinical examination, it was observed
that all her teeth had rough, soft enamel with
irregularities and a brownish color, consistent with
a diagnosis of type III hypomineralized Amelogenesis
Imperfecta. Conclusion: Rehabilitative treatment for
Al in preschool patients should focus on early and
comprehensive intervention to alleviate symptoms,
improve aesthetic appearance, restore function,
prevent social and emotional impacts, and provide
support for patients and their families. It is important
to understand Al not only as a structural enamel
anomaly but also as a condition that significantly
affects the quality of life of growing and developing
patients.

Keywords: amelogenesis imperfecta, dental enamel,
preschool, clinical protocols, disease management.

INTRODUCCION

La Amelogénesis Imperfecta (Al) se define como un
grupo de trastornos hereditarios clinica y etioldgica-
mente heterogéneos, caracterizados por un defecto
enlaformacion, mineralizaciony espesor del esmalte,
no acompafiada por otras patologias sistémicas.
Los defectos cuantitativos y cualitativos del esmalte
dental afectan todas las piezas de ambas denticio-
nes; y son el resultado de mutaciones en los genes
involucrados en la amelogénesis, responsables de
diversos fenotipos que muestran un amplio espectro
de caracteristicas (Gadhia et al., 2012). Es conside-
rada como un desorden genético heterogéneo por-
que puede seguir un patrdon de herencia dominante o
recesivo, autosémico, ligado al cromosoma X o here-
ditario esporadico (Hurtado et al., 2015; Crawford et
al., 2007).

Se trata de una anomalia poco comun, cuya frecuen-
cia varia segun la poblacién analizada, con una pre-
valencia global promedio inferior al 0.5%. (< 1 en 200)
(Gadhia et al., 2012). Los reportes muestran valores
desde 1:14.000 en EEUU, 10:10.000 en Argentina a
1:700 en Suecia (Sedano, 1975; Backman y Anne-
roth, 1989)
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En la literatura se han descripto varios sistemas
para su clasificacién. Aunque en la actualidad varios
autores coinciden en que la clasificacion mas ade-
cuada es la planteada por Aldred et al. en 2003
basada en los defectos moleculares, los resultados
bioquimicos, el patrdon de herencia familiar y el feno-
tipo; la mas utilizada sigue siendo la propuesta por
Witkop en 1988, quien identificd 4 tipos principales
basandose en el fenotipo (apariencia clinica) y 15
subtipos, tanto por el fenotipo como por el modo de
herencia (Moshmany Cohen-Brown, 2022; Gonzales-
Pinedo y Perona-Miguel del Priego, 2009; Crawford
et al.,, 2007).

El tipo I hipoplasico se caracteriza por un esmalte
bien mineralizado, pero de menor espesor, con la
presencia de hoyos, surcos y otras irregularidades.
Las piezas dentarias muestran una mayor sensibili-
dad frente a los estimulos térmicos. En el tipo II hipo-
madurativo, el esmalte presenta un grosor normal,
pero es ligeramente mas blando, mostrando man-
chas opacas de color blanco-marrén amarillento en
las superficies de los dientes. Las piezas dentarias
son mas vulnerables al desgaste y tienen una mayor
probabilidad de desarrollar lesiones cariosas. En el
tipo IIl hipomineralizado el esmalte es blando, rugoso
con alteraciones del color y un grado mas severo de
desmineralizacidon. Los dientes tienen baja resis-
tencia al desgaste pudiendo esto causar problemas
como hipersensibilidad y lesiones de caries. El tipo IV
hipoplasico hipomadurativo con taurodontismo, se
presenta con coronas pequefas que van del amarillo
al parduzco. Radiograficamente se evidencian cama-
ras pulpares amplias y alargadas en los primeros
molares permanentes debido a un desplazamiento
hacia apical de la furcacion (Hurtado et al., 2015;
Gonzales-Pinedo y Perona-Miguel del Priego, 2009;
Ortolani et al., 2022).

El diagndstico se establece a partir del examen cli-
nico, la evaluacién radiografica, la historia familiar
y el arbol genealdgico para confirmar o descartar
el componente hereditario. Actualmente, el examen
genético no se puede aplicar sistematicamente por
su complejidad y alto costo, siendo un recurso muy
importante para la investigacion. (Lopez Jordi y
Szwarc, 2019) Su diagndstico implica la exclusion de
otras causas de defectos en el esmalte, tanto extrin-
secas como intrinsecas. Entre ellas, la tincién por
tetraciclina, fluorosis dental, hipoplasia del esmalte
o hipomineralizacién molar incisiva (MIH).

Presenta un amplio espectro de caracteristicas cli-
nicas: hipersensibilidad dental, alteraciones estéti-
cas, dificultades para la masticacion, disminucion
de la dimension vertical, calcificacion pulpar, dientes
impactados, retraso en la erupcion, taurodontismo,
enfermedades gingivoperiodontales y/o mordida
abierta anterior.(Poulsen et al., 2008). También cabe
destacar que la Al impacta negativamente en la
salud psicosocial provocando una disminucion sig-
nificativa de la autoestima de las personas afecta-
das, especialmente a edades tempranas. (Murillo et



FIGURA 1. Paciente de
frente
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al.,, 2015). Afecta a los padres de la misma manera
que otras enfermedades cronicas y raras, con senti-
mientos de culpa y vergienza respecto a la transmi-
sion de una enfermedad hereditaria, dificultades en
el trato con los profesionales sanitarios, estrés aso-
ciado a todos los aspectos del cuidado dental, miedo
a que el nino sea acosado y la incertidumbre sobre el
futuro. (Pousette Lundgren y Dahllof, 2014)

En virtud de lo expuesto, el tratamiento resulta com-
plejo y debe abordarse en forma interdisciplinaria,
ya que no solo es necesario resolver los problemas
bucales propiamente dichos, sino acompanar y con-
tener la demanda emocional del paciente y su familia
(Ayers et al., 2004). Su manejo clinico varia en rela-
cion a la edad y colaboracion del paciente, desarro-
llo de la denticion, tipo y severidad de los defectos
(Ortolani et al., 2022). La literatura ha propuesto
diferentes alternativas para rehabilitar funcién y
estética. En denticion primaria, entre las opciones de
tratamiento mas frecuentes se incluyen: iondmeros
de vidrio, resinas compuestas directas o indirectas
para el sector anterior y coronas de acero para el
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sector posterior (McDonald et al.,, 2012; de Souza-
e-Silva et al., 2010; Crawford et al., 2007). El diag-
nostico certero y la intervencién precoz tiene como
finalidad aliviar los sintomas, devolver funcién y
estética, disminuir la incidencia de caries, mantener
la dimension vertical y la longitud del arco, y mejorar
la calidad de vida de los nifios, ya que el compromiso
estético influye de manera negativa en los pacientes
afectados.

El objetivo de este articulo es describir el tratamiento
preventivo y rehabilitador realizado en una paciente
preescolar con diagndstico de Al hipomineralizada.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 3 afos y 4 meses
de edad, que concurrié en demanda de atencion
a la Catedra de Odontologia Integral Nifios de la
FOUBA. La mama relatd que el motivo de consulta
era la apariencia estética y la hipersensibilidad
frente a alimentos, bebidas y cepillado de sus pie-
zas dentarias (Figura 1). Se confecciond la histo-
ria clinica con consentimiento informado. Durante
la anamnesis se descartaron enfermedades sis-
témicas y/o alergia a farmacos. Se indago sobre
antecedentes familiares y hereditarios de Al resul-
tando que su padre y otros miembros de su familia
paterna presentaban esta anomalia. Habia concu-
rrido al odontologo una sola vez por urgencia y su
experiencia fue negativa.

El examen clinico intraoral reveld que todas las pie-
zas de la denticion primaria presentaban un esmalte
rugoso, blando, con irregularidades y de una colo-
racion amarronada, asi como desgastes dentarios
generalizados. Estas caracteristicas clinicas son
compatibles con el diagndstico de Al tipo III hipo-
mineralizada. También se observaron lesiones de
caries enlos molares primarios, una perdida extensa
de tejido con compromiso pulpar en la pieza 5.1y una
restauracion intermedia en la pieza 7.4 (Figura 2).

FIGURA 2. A. Arcada superior con evidencia de caries en los molares primarios y perdida extensa de tejido con compromiso pulpar en la
pieza 5.1. B. Arcada inferior con una restauracion intermedia en la pieza 7.4
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FIGURA 3. Radiografias periapicales A. Sector anteroruperior. B. Sector inferior derecho, piezas 8.4y 8.5

FIGURA 4. Molares primarios de la arcada inferior inactivados
con ionomero vitreo

En relacidn al estado de salud gingivoperiodontal se
observo inflamacion gingival generalizada y presen-
cia de biofilm como consecuencia de una higiene oral
deficiente,debida ala hipersensibilidad, la estructura
dentariay la falta de técnica de cepillado correcta.
Se realizaron radiografias periapicales solo de las
piezas mas severamente afectadas, en las que no
se observo ninguna diferencia en el contraste de los
tejidos duros (Figura 3)

Después del analisis clinico, radiografico y la eva-
luacion de los factores de riesgo, se planificd un
tratamiento integral, individualizado y preventivo
con el objetivo de restaurar la funcion masticatoria,
reducir la sensibilidad dental, mejorar la estética,
evitar una mayor pérdida de estructura y revertir
el impacto psicolégico negativo que ocasiona esta
patologia en los nifios.

La primera etapa se centrd en la prevencion, que es
una herramienta fundamental en todo tratamiento
y especialmente importante cuando se sabe que los
dientes son vulnerables. Se enseiid una técnica de
higiene horizontal acorde a su edad realizada por
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un adulto responsable, se recomendo un cepillo con
cerdas suaves con una parte activa pequena Se ase-
sord con respecto a una dieta no cariogénica para
disminuir la frecuencia de consumo de azucares.
Se intervino en los procesos de desmineralizacion y
remineralizacion mediante la aplicacién profesional
de barniz de fluoruro de sodio al 5% en forma trimes-
tral y fluoruros de autoaplicacién de uso diario. Para
tratarla sensibilidad dentaria se incorpordé una pasta
a base de complejos con fosfopéptidos de caseina y
fosfatos de calcio amorfos (CPP-ACP), ya que no solo
reduce la desmineralizacion del esmalte y lo remine-
raliza; ademas, reduce la hipersensibilidad al ocluir
los tubulos dentinarios abiertos.

Durante esta primera etapa la motivacion de la nifa
fue esencial para modificar su comportamiento y
actitud hacia el tratamiento.

A continuacion, se inactivaron los molares con ionoé-
mero vitreo modificado con resina, con el objetivo de
disminuir el nivel de infeccion de la boca y aliviar la
hipersensibilidad (Figura 4).

En la etapa rehabilitadora, se realizaron coronas de
acero en los primeros y segundos molares primarios
superiores e inferiores que fueron cementadas con
iondmero vitreo. De esta manera se logrd disminuir
la sensibilidad dentaria y evitar futuros desgastes y
fracturas del esmalte (Figura 5).

En la pieza 5.1, que presentaba una extensa per-
dida de tejido y diagndstico de necrosis pulpar, se
realizo una pulpectomia obturada con una pasta de
Hidroxido de Calcio (Figura 6). La misma se reha-
bilitdo utilizando una corona de acetato. Una vez
seleccionada la corona, recortada y adaptada, se
realizé la restauracion con aislamiento relativo,
sistema adhesivo autoacondicionante y resina
compuesta.

En el resto de las piezas del sector anterior superior
e inferior que presentaban desgastes se realizaron
restauraciones directas de resina compuesta. La
preparacion dentaria no fue necesaria ya que las
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FIGURA 5. Coronas de acero. A. En los modelos. B. Cementadas maxilar superior. C. Cementadas maxilar inferior

V'

FIGURA 6. Pulpectomia de la pieza 5.1.

FIGURA 8. Monitoreo a los 12 meses

FIGURA 7. Restauraciones con resina compuesta en el sector anterior

piezas no presentaban lesiones de caries. Se realizd
la profilaxis de las mismas con pasta a base de pie-
dra pdmez, agua y escobilla de Robinson a baja velo-
cidad. Se aislaron en forma relativa y se utilizé un
sistema adhesivo autoacondicionate siguiendo las
instrucciones del fabricante previo a la estratifica-
cion de la resina. Por ultimo, se realizé el terminado y
pulido de todas las restauraciones (Figura 7).

En los monitoreos trimestrales periddicos que se
llevaron a cabo durante un afio se realizo el control
clinico, refuerzo de las medidas preventivas y eva-
luacién del nivel de salud logrado (Figura 8).
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DISCUSION

Lospacientescon Al presentandiversasalteraciones
clinicas como sensibilidad dentaria a estimulos tér-
micos, estética deficiente, desgaste rapido, y altera-
ciones de la oclusiony de la salud gingivoperiodontal.
El tratamiento de estos pacientes plantea numerosos
retos. Esto se agrava aun mas cuando se considera
al paciente pediatrico ya que la inexperiencia dental
del nifio, la autopercepcion, la ansiedad dental y las
expectativas de los padres complican su tratamiento.
Si bien en la actualidad no existen recomendaciones
terapéuticas definidas disponibles para pacientes
gue padecen esta anomalia, hay consenso de consi-
derar una terapia integral que incluya casi todas las
disciplinas de la odontologia y que se inicie lo antes
posible para evitar la sensibilidad dental y la pérdida
de esmalte (Toupenay et al., 2018; Marquezin et al.,,
2015).

Las directrices del tratamiento impartidas por la
American Academy of Pediatric Dentistry (2013)
sugieren un enfoque interdisciplinario y una planifi-
cacion en etapas. La misma depende de numerosos
factores como edad, riesgo socio-economico, tipo y
severidad de la enfermedad.

Estudios publicados sostienen que la deteccion pre-
coz, una cuidadosa planificacion y tratamiento en un
entorno multidisciplinar son elementos clave para
lograr un resultado satisfactorio (Coffield et al.,
2005).

Los dos motivos de consulta mas frecuentes de
pacientes que padecen de Al son el dolor y la esté-
tica (Parekh et al., 2014), principalmente en el tipo
III hipomineralizado. También se observd que esta
variedad se asocia a una peor condicidn gingivope-
riodontal, mayor cantidad de defectos en el esmalte e
hipersensibilidad, en comparacion con la Al hipopla-
sica o hipomadurativa (Quandalle et al., 2020).
Diversos autores concluyen que un concepto tera-
péutico exitoso se basa en un programa fuertemente
preventivo con ensefianza de higiene oral, asesora-
miento dietético, aplicacion de fluoruros, recitacio-
nes programadas y remotivacion constante (Mohn et
al., 2021; Marquezin et al., 2015).

Con respecto a la rehabilitacion de la Al en denticidon
primaria se debe considerar que el tratamiento pro-
porcionado refleje el grado de sintomas o desgaste
experimentado. En molares primarios se aconseja
la utilizacién de coronas de acero, que estan indica-
das en piezas con anomalias estructurales para res-
tablecer la dimension vertical, evitar la pérdida de
estructura dentaria, reducir la sensibilidad y man-
tener una higiene adecuada. Son las restauraciones
de mayor longevidad en pacientes preescolares, y
proporcionan una solucion sencilla para las destruc-
ciones coronarias extensas (de Souza-e-Silva et al.,
2010; Randall, 2002).

En relacion a las restauraciones de los dientes
anteriores primarios, los avances en odontologia
estética, sobre todo en la adhesion a la dentina,
permitieron restablecer la funcion y una estética
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aceptable, especialmente con respecto al corto ciclo
de los dientes primarios. Las restauraciones de
resina compuesta pueden colocarse con una prepa-
racién dental minima o nula, siempre que la denticion
esté libre de caries, para preservar la estructura
dental (Marquezin et al., 2015). Estudios anteriores
sobre la adhesién al esmalte eran contradictorios y
variaban segun los tipos de Al Si bien se debe tener
presente que la misma suele ser problematica, espe-
cialmente en casos de esmalte friable y poco mine-
ralizado, se puede lograr una unién suficiente a los
dientes primarios afectados mediante una adhesion
a la superficie de la dentina expuesta, asi como al
esmalte remanente. Esto se debe a que la dentina
afectada no presenta alteraciones y proporciona
un sustrato clinicamente fiable para la adhesion de
composite a dentina y la hibridacion de la superficie
dentinaria expuesta (Vitkov et al., 20086).

Los nifnos con Al suelen necesitar un tratamiento
dental prolongado a lo largo de su vida, por lo que
es esencial garantizar que las experiencias iniciales
sean positivas. Comenzar la atencién odontoldgica
enformatemprana permitira al odontopediatra esta-
blecer una buena relacién con el nifno y sus padres
(McDonald et al., 2012).

Teniendo en cuenta lo expresado por numerosos
estudios y que la demanda del tratamiento involucra
no solo el aspecto clinico y funcional de los pacien-
tes, sino también el emocional, el enfoque de trata-
miento dptimo consiste en el reconocimiento precoz,
seguido de una intervencion temprana y citas perio-
dicas frecuentes para prevenir el desgaste oclusal
progresivo o la destruccién temprana por caries,
con la consiguiente pérdida de piezas dentarias. Es
fundamental el acompafamiento de los pacientes y
su familia en la comprensiony abordaje de esta com-
pleja anomalia.

CONCLUSIONES

La Al es una anomalia estructural del esmalte que
afecta no solo la salud bucodental sino también la
salud psicoemocional. El tratamiento rehabilitador
en pacientes preescolares tiene como objetivos ali-
viar los sintomas y restablecer la estética y funcion.
Debe iniciarse en forma temprana para evitar el
deterioro progresivo de los dientes, prevenir las con-
secuencias sociales y emocionales y establecer una
relacion de confianza con los niflos y sus familias.
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