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INTRODUCCIÓN
La osteogénesis imperfecta (OI) es una enfermedad grave
cuyo rasgo principal es la fragilidad ósea. Esta característica
hace que sea conocida popularmente como “la enfermedad
de los huesos frágiles” (1-3). Esta patología se divide en
varios tipos y, en algunos casos, incluye en su cuadro clíni-
co la Dentinogénesis Imperfecta (DI). 

Por tanto, el odontólogo clínico que diagnostique una
dentinogénesis imperfecta tiene que determinar el tipo a
que pertenece ya que la dentinogénesis imperfecta Tipo I se
asocia a osteogénesis imperfecta. Si ésta no está diagnostica-
da, el odontólogo debe indicar a los padres la importancia
de acudir al pediatra para que continúe las pruebas encami-
nadas a completar el diagnóstico de la enfermedad.

DENTINOGÉNESIS IMPERFECTA
La Dentinogénesis Imperfecta es un trastorno en el desarro-
llo de la dentina de origen hereditario, de carácter autosó-
mico dominante. Consiste en un defecto en la formación de
la matriz orgánica de la dentina que se origina durante la
fase de histodiferenciación (4-6). La dentina presenta un
aspecto opalescente característico, por lo que también se ha
denominado dentina opalescente hereditaria. La incidencia
se estima alrededor de 1/8.000 (4-6). Shields dividió a la DI
en tres grupos: la DI tipo I, la DI tipo II (o dientes de Cap-
depont) y la DI tipo III (Brandywine) (4, 8). La DI tipo II es
la más común y la DI tipo III es la más rara (7, 9). La DI tipo
I se asocia con la Osteogénesis Imperfecta, sin embargo los
tipos II y III aparecen como entidades aisladas (4, 10). 

La DI tipo I es una enfermedad genética, asociada a la
osteogénesis imperfecta, causada por mutaciones en los
genes que codifican el colágeno tipo I, causando una alte-
ración en la formación de la dentina (11). Este tipo de
Dentinogénesis puede orientar hacia un diagnóstico tem-
prano de la OI mientras que los tipos II y III no tienen
valor para este fin. Por tanto, se describirán a continua-
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La dentinogénesis imperfecta
como alerta 

de osteogénesis imperfecta

Figura 1. Imagen clínica de Dentinogénesis Imperfecta, en la arcada
superior, donde se puede observar un gran desgaste de los dientes
temporales y la alteración de color de todos ellos
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ción las características de la DI tipo I y los datos necesarios,
para realizar un diagnóstico diferencial con las del tipo II y
III.

La DI tipo I es una enfermedad que aparece siempre aso-
ciada a OI. Sin embargo sólo entre un 10 a un 50% de los
pacientes que padecen OI presentan DI (7, 12, 13). La rela-
ción se da con más frecuencia en los casos severos de OI (7,
8, 12-14). 

La dentición temporal se afecta con más severidad que la
permanente. En la dentición permanente las lesiones suelen
ser menos graves e incluso, a veces, clínicamente indetecta-
bles. Las afectaciones son mayores en los dientes formados
en estadios tempranos. (14, 15).

MANIFESTACIONES CLÍNICAS DE LA DENTINOGÉNESIS

IMPERFECTA TIPO I
En la Dentinogénesis de este tipo, las coronas de los dientes
de ambas denticiones presentan un color ámbar translúcido
y opalescente (Figura 1) (8, 9, 13). Existen alteraciones del
color, presentando un color variable amarillo, azulado,
marrón o gris (2, 4, 5, 7, 12, 14-18). La morfología corona-
ria ha sido descrita de múltiples formas: grandes, cortas,
normales, abrasionadas, con forma de campana, o presen-
tando varias de estas características (7-19).

El esmalte sobre la dentina afectada tiende a “astillarse”
por el borde incisal de dientes anteriores, por el surco oclu-
sal de dientes posteriores y por los surcos linguales y buca-
les de todos los dientes (15), debido a ello la dentina queda
expuesta y sufre un desgaste muy rápido que puede llegar a
ser muy grave (2, 7, 15). Por este motivo se ha denominado
a esta enfermedad “dientes sin coronas” (4, 8, 20) y como
resultado se puede producir una reducción de la dimensión
vertical (Figura 2 a, b) (21).

CARACTERÍSTICAS RADIOGRÁFICAS DE LA DENTINOGÉNESIS

IMPERFECTA TIPO I
Radiográficamente, las coronas dentarias son bulbosas, con
una constricción muy marcada a nivel cervical, raíces cortas
y delgadas (16),  reducción del tamaño u obliteración de la
cámara pulpar que puede afectar también al sistema de con-
ductos radiculares (4, 6, 7, 14, 15).Esta obliteración pulpar
ocurre tanto en los dientes temporales como en los perma-

nentes jóvenes, los cuales sufren una obliteración pulpar
acelerada. Algunos autores refieren que esta obliteración
puede ocurrir justo cuando erupcionan e incluso antes de
erupcionar, aunque lo frecuente es que ocurra después de la
erupción(Figura 3) (8, 13-16). 
Schwartz and Tsipouras comprobaron que la rapidez de la
obliteración pulpar puede ser diferente dependiendo del
tipo de OI que se padezca, siendo más rápida en la OI tipo
III (14).

McDonald (5) refiere que ocasionalmente pueden obser-
varse rarefacciones apicales en dientes temporales aunque
no propone ninguna explicación satisfactoria para esta alte-
ración. También otros autores como Huber y Tanaka refie-
ren hallazgos similares (19, 22).

HISTOPATOLOGÍA DE LA DENTINOGÉNESIS IMPERFECTA TIPO I
El hallazgo histológico más frecuente es la presencia de den-
tina anormal (7, 15), pudiendo existir zonas atubulares, y
zonas con túbulos en número reducido y tamaño variable
(2, 4, 7, 8, 13, 15, 23, 24). Lindau et al (24) observaron que
la mayoría de las alteraciones de la dentina se producen
cerca del esmalte por lo que sugieren que estas anomalías
dentinarias se originan en estadios tempranos de la Denti-
nogénesis (7). Además de las alteraciones anteriores en
numerosos estudios histológicos se observó que el colágeno
tipo I en la dentina circumpulpar es generalmente escaso y
las fibras de colágeno pueden estar incompletamente mine-
ralizadas (25).

Las características del esmalte y de la unión amelodenti-
naria son controvertidas ya que algunos autores defienden
que no se hallan anormalidades en el esmalte de los pacien-
tes afectados (7, 15). Sin embargo, otros investigadores han
encontrado alteraciones principalmente en la unión amelo-
dentinaria, debidas a que los daños que se producen en el
mesodermo en la OI, también podrían afectar al tejido ecto-
dérmico del esmalte durante la amelogénesis (2). Estos
hallazgos histológicos podrían explicar que en los mecanis-
mos de fractura del diente estarían implicados no sólo los
defectos dentinarios sino también los de la unión amelo-
dentinaria (2, 24, 26).

En el interior de la cámara pulpar es frecuente encontrar
cuerpos calcificados o dentículos verdaderos (4, 8), los cua-

Figura 2. Oclusión del lado derecho (a) e izquierdo (b) pudiéndose observar el esmalte astillado y pérdida de estructura dentaria y,
consecuentemente, dimensión vertical
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les poseen túbulos dentinarios (27), pero es discutido si su
presencia es normal o patológica (2, 8, 13, 24).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL ENTRE LOS DIFERENTES TIPOS

La Dentinogénesis Imperfecta tipo I y tipo II tienen hallaz-
gos clínicos, radiológicos e histológicos comunes (8, 17,
19), sin embargo pueden describirse hallazgos diferenciado-
res entre ambos tipos. Entre estos, los más relevantes son:

— En el árbol genealógico de los niños con Dentinogé-
nesis tipo II no se encuentran familiares con Osteogénesis,
sin embargo pueden encontrarse en la tipo I. 

— La afección dentaria en la tipo II tiene el mismo grado
de severidad en todos los miembros de la familia y en la DI
tipo I muestran diferencias.

— En la tipo II ambas denticiones están afectadas, mien-
tras que en la DI tipo I se afectan más los dientes tempora-
les que los permanentes (8, 9, 16). 

— La DI tipo III es extremadamente rara (10) estando
limitada su presentación al área geográfica de Maryland. No
suele presentar rarefacciones periapicales (8, 10).

OSTEOGÉNESIS IMPERFECTA
La osteogénesis imperfecta (OI) es un trastorno hereditario
autosómico dominante que afecta principalmente a las
estructuras formadas por colágeno tipo I. Es conocida con
múltiples denominaciones en el ámbito médico, entre ellas:
fragilidad ósea, Síndrome de Lobstein o Síndrome de Van
Der Hoeve, y a medida que aumentan las investigaciones se
van proponiendo nuevas denominaciones y clasificaciones
(28).

La frecuencia de presentación de este desorden oscila
entre 1:5.000 a 1:20.000 nacidos, según los diferentes auto-
res (1, 19, 29, 30). 
ETIOLOGÍA

La mayoría de los tipos de OI están asociados con una muta-
ción en los genes COL1A1 y COL1A2 que se encuentran en
los cromosomas 17 y 7 respectivamente, los cuales codifican
al colágeno tipo I (7, 17, 20, 30). Esta mutación produce
alteraciones cualitativas o cuantitativas del colágeno tipo I,

afectando de forma directa a diferentes estructuras como
hueso, articulaciones, ojos, piel y dientes (1, 14, 16, 28, 31).
Se considera que en las OI leves (tipo I) lo que se produce
es un defecto cuantitativo del colágeno tipo I, mientras que
en las OI moderadas y severas se produce un defecto cuali-
tativo o estructural .Cuanto más importante es la afectación
del colágeno, mayor es el grado de afectación de las estruc-
turas que lo contienen (7, 13).

CLASIFICACIÓN

Clásicamente se diferenciaban dos formas clínicas de OI:
“Congénita”, la cual podía ser diagnosticada radiográfica-
mente en el útero por la presencia de múltiples fracturas y
producía la muerte intraútero o poco después del nacimien-
to, o “Tardía”, que se detectaba en la infancia y solía ser más
leve (1, 7, 18, 28).

Sillence et al. diferenciaron la OI en cuatro grupos basán-
dose en criterios clínicos, hereditarios y radiográficos. Ellos
identificaron la OI tipo I (o Leve) de carácter autosómico
dominante; la OI tipo II (o Perinatal Mortal) como autosó-
mica recesiva; la OI tipo III (o Deformante progresiva)
engloba un grupo de casos esporádicos probablemente hete-
rogéneo desde el punto de vista clínico y genético; la OI tipo
IV (o Moderadamente grave) como enfermedad autosómica
dominante (1, 7, 12). 

Recientemente, nuevos avances histológicos y genéticos
han permitido la clasificación de varios pacientes con OI
tipo IV en 3 nuevos tipos: tipo V (Callo Hiperplásico), tipo
VI y tipo VII (7, 19). 

Además, la OI de los tipos I y IV se subdividen en subti-
pos A y B en función de la ausencia o presencia de dentino-
génesis imperfecta. Y se ha propuesto recientemente que
esta subdivisión también es válida para los tipos II y III ya
que en éstos también se ha observado que aparece Dentino-
génesis Imperfecta (12, 14, 16).

MANIFESTACIONES CLÍNICAS

Las manifestaciones clínicas generales de la OI se caracteri-
zan por una fragilidad ósea, osteoporosis, múltiples fractu-

Figura 3. Radiografías de aleta de mordida. En los molares temporales y permanentes pueden observarse las coronas bulbosas y la obliteración de
la cavidad pulpar
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ras de huesos largos, estatura baja y pro-
gresiva deformidad esqueléticas. Otras
manifestaciones que pueden estar pre-
sentes son: escleróticas azules, sordera
temprana, hiperlaxitud de las articula-
ciones y ligamentos, piel delgada y laxa
y dentinogénesis imperfecta (1-3, 7, 12,
28, 29). Es frecuente encontrar la triada
de sordera, esclerótica azul y fragilidad
ósea (Figura 4) (1, 28). 

Sin embargo cada tipo de OI presen-
ta rasgos clínicos diferenciadores:

En la OI tipo I (Leve) se manifiesta
fragilidad ósea leve, escleróticas azules,
pérdida de audición y estatura baja (7,
12, 15). 

En la OI tipo II (Perinatal Mortal)
hay fragilidad ósea extrema, fracturas
intrauterinas, y suele producir la muer-
te intrauterina o perinatal (7, 12). 

En la tipo III (Deformante Progresiva)
la fragilidad ósea es severa pero compati-
ble con la vida. Es progresivamente
deformante, hay severa osteoporosis,
macrocefalia con fascies triangulares,
escoliosis, las escleróticas son ligeramen-
te azules y la DI es común (7, 12). En este
tipo, además es más frecuente encontrar
estatura muy baja (15, 21). 

Tipo IV (Moderadamente Grave):
diferentes niveles de fragilidad ósea, y la
esclerótica es normal o ligeramente azul
(7, 12). 

Tipos V (Callo Hiperplásico), VI y
VII: el hueso presenta distintos caracte-
rísticas clínicas, radiológicas e histoló-
gicas, pero no presentan escleróticas
azules ni DI (7, 12).

HALLAZGOS ORALES Y CRANEOFACIALES

Las características craneofaciales que
pueden ser observadas en pacientes
con OI son una base craneal aplanada,
morfología craneofacial triangular,
una frente especialmente ancha y
abombada, proyección de los pabello-
nes auriculares, disminución de la
dimensión vertical y occipucio sobre-
saliente (3, 21, 28). 

En cuanto a los hallazgos orales, la
manifestación más característica de la
OI es la dentinogénesis imperfecta tipo
I (2, 19). Cuanto más severa sea la OI,
es más probable que ésta se asocie con
DI (12). Además han sido halladas otras
alteraciones orales asociadas a la OI
como maloclusión, agenesias (17, 28),
anomalías dentarias caracterizadas por
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Figura 4b 

Figura 4a 
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Figura 4. Imágenes correspondientes a un paciente infantil. El odontólogo puede ver las características dentarias de una Dentinogénesis Imperfecta
(a-e). Si se añade la manifestación clínica de una esclerótica azul (f) deberá sospechar la posibilidad de que se trate de una Osteogénesis imperfecta
y remitirlo al pediatra. En la radiografía panorámica podrán comprobarse otras anomalías (g) y en las intrabucales (h, i) la rarefacción en la furca,
en este caso por caries, y la obliteración pulpar característica de las Dentinogénesis Imperfectas. En (j) se aprecia esta obliteración y la sustitución
de los molares perdidos mediante una prótesis (k)

Figura 4c Figura 4d 

Figura 4 e Figura 4 f 

Figura 4 g Figura 4 h

Figura 4 k

Figura 4 i

Figura 4 j
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extensión apical de las cámaras pulpares que recuerdan al
taurodontismo (17), impactación del primer y/o segundo
molar, y a veces de los caninos superiores (3, 14, 17, 31),
erupción ectópica del primer y segunda molar permanente.
(15). En algunos casos se han observado variaciones en la
maduración dentaria en OI tipo III y OI tipo IV respectiva-
mente (15). Esto demuestra que el hecho de que un pacien-
te con OI no presente DI, no indica la ausencia de otras alte-
raciones dentales (13). 

En cuanto a las alteraciones de la oclusión, se ha detectado
oclusión de Clase III en pacientes con OI (3, 14, 15, 31),
observándose en un 66, 6% de los pacientes estudiados (14).
Además algunos autores describen un alto porcentaje de mor-
didas cruzadas posteriores unilaterales o bilaterales(14, 31).
En general, cuanto más severa es la OI mayor es la posibilidad
de maloclusión (14).

MANEJO CLÍNICO DE LA DENTINOGÉNESIS IMPERFECTA Y CONSIDE-
RACIONES EN ATENCIÓN DENTAL DE PACIENTES CON OSTEOGÉNESIS

IMPERFECTA

El tratamiento de la dentinogénesis imperfecta es muy com-
plejo. Dado que las manifestaciones ocurren desde la emer-
gencia de los primeros dientes temporales (Figura 5 a, b), a la
complejidad del tratamiento, tanto en dentición temporal
como en permanente, se añade la dificultad del manejo del
niño y las implicaciones sobre el desarrollo de la autoestima y
el proceso de socialización (5). 

Han sido propuestas diferentes alternativas de tratamiento,
todas ellas con resultados muy limitados. En el pasado, los
dientes se solían extraer (7). Actualmente las propuestas
de tratamiento consisten en procedimientos preventivos
para evitar el desgaste (32), colocación de selladores, apli-
cación de flúor e instrucciones de higiene oral (7, 33). Los
procedimientos restauradores en dentición temporal
requieren plantearse la utilización de coronas de acero
inoxidable (Figura 6) si la morfología de los molares afec-
tados lo permite. Frecuentemente esto no es posible y hay
que utilizar sobredentaduras para mantener la dimensión
vertical y mejorar la estética (7, 5, 33).

En dentición permanente joven se emplean resinas com-
puestas (Figura 7) y cemento de vidrio ionómero, y en pacien-
tes adultos se suelen utilizar, además, carillas y coronas de
recubrimiento total. Aunque en teoría la unión del adhesivo a
la estructura dentaria es comprometida y puede producir fra-
casos de las restauraciones, también se ha comprobado que
puede ser un éxito clínico en muchos pacientes y por ello se
sigue utilizando en pacientes con DI (7, 15). En dientes con
grandes destrucciones, rarefacción apical y fracturas radicula-
res puede ser necesaria la extracción (7, 15).

Por otro lado, si la historia clínica confirma la pre-
sencia de osteogénesis imperfecta, habrá que tener
especial cuidado durante la realización de los trata-
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Figura 7. Tratamiento restaurador con resina compuesta de dientes
afectados con DI

Figura 5. Diagnóstico precoz de la Dentinogénesis Imperfecta durante la emergencia de los primeros dientes temporales (a, b).

Figura 6: Colocación de coronas preformadas sobre molares 
muy destruidos.
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mientos. La facilidad de fractura de los huesos obliga
a ser cuidadosos con la postura del paciente en el
sillón dental, debiendo ser segura y confortable (15).
Durante las exodoncias debemos tener un extremo
cuidado con el riesgo de producir fracturas mandibu-
lares y fracturas dentarias, estas últimas debidas a la
presión del fórceps (28, 32). Además, la alteración del
tejido conectivo puede producir, en algunos pacien-
tes, vasculopatías y trastornos de la hemostasia y de la
cicatrización, con el consiguiente riesgo de hemorra-
gias (3, 31, 32). La administración de profilaxis anti-
biótica para la realización del tratamiento dental esta-
rá determinada por la historia médica del paciente
(15, 19). Por último se ha observado una alta inci-
dencia de alergia al látex en algunos pacientes debido
al elevado número de intervenciones médicas y qui-
rúrgicas a las que han podido ser sometidos (15, 19). 

CONCLUSIONES
En la Osteogénesis Imperfecta es posible que las altera-
ciones dentales sean las primeras en ser detectadas como
un cuadro de Dentinogénesis Imperfecta, por tanto el
odontólogo debe estar capacitado para saber detectarlas y
derivar al paciente al especialista para permitir un diag-
nóstico temprano de la enfermedad.

En los casos de Dentinogénesis Imperfecta, será muy
importante realizar un correcto diagnóstico diferencial
con otras anomalías dentarias y así poder instaurar un
adecuado programa preventivo y restaurador.
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