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RESUMEN

La amelogénesis imperfecta comprende un grupo heterogéneo de defectos del esmalte de
origen genético, con alteraciones en el proceso de formacién del tejido adamantino. La
silicona de adicion transparente es un elastomero que permite la creacion de matrices para
la reconstruccion estética empleando composites fotopolimerizables. Objetivo: Describir
la rehabilitacion bucal con coronas de resina compuesta confeccionadas con matrices de
silicona de adicion transparente en una nifia en denticion primaria con diagnostico de
amelogénesis imperfecta tipo hipoplasica para mejorar su calidad de vida. Caso clinico:
Paciente de sexo femenino de 3 afos y 6 meses que llega al Instituto Nacional de Salud
del Nifo por dolor a la masticacion, se aprecia ausencia generalizada del esmalte en todas
las coronas dentarias y compromiso pulpar en varias de ellas. Con la evaluacion clinica-
radiogréfica, el historial familiar y la interconsulta al servicio de genética se hizo el
diagnéstico definitivo de amelogénesis imperfecta tipo hipoplasica por lo que se planifico
para la rehabilitacion colocar coronas de resina compuesta confeccionadas con matrices
de silicona de adiciéon transparente. Conclusion: La confeccion de coronas de resina
compuesta empleando matrices de silicona de adicion transparente tuvo un efecto
clinicamente positivo en la rehabilitacion bucal de una paciente con amelogénesis
imperfecta tipo hipoplasica en denticion primaria, ademas se contribuyd a mejorar su
calidad de vida. Se requieren investigaciones con un mayor nivel de evidencia en el
manejo de técnicas rehabilitadoras para este tipo de amelogénesis imperfecta en denticion

primaria.

Palabras clave: Amelogénesis imperfecta, denticiébn primaria, rehabilitacion bucal,

coronas.




ABSTRACT

Amelogenesis imperfecta comprises a heterogeneous group of enamel defects of genetic
origin, with alterations in the process of formation of the adamantine tissue. Transparent
A-silicone is an elastomer that allows the creation of matrices for aesthetic reconstruction
using light-curing composites. Objective: To describe oral rehabilitation with composite
resin crowns made with transparent addition silicone matrices in a girl in primary
dentition with a diagnosis of hypoplastic imperfect amelogenesis to improve her quality
of life. Clinical case: A 3-year and 6-month-old female patient who arrives at the
National Institute of Child Health due to pain when chewing, a generalized absence of
enamel is seen in all the dental crowns and pulp involvement in several of them. With the
clinical-radiographic evaluation, the family history and the consultation to the genetics
service, the definitive diagnosis of hypoplastic imperfect amelogenesis was made, for
which reason it was planned for the rehabilitation to place composite resin crowns made
with transparent addition silicone matrices. Conclusion: The making of composite resin
crowns using transparent addition silicone matrices had a clinically positive effect on the
oral rehabilitation of a patient with hypoplastic amelogenesis imperfecta in the primary
dentition, and also contributed to improving her quality of life. Research with a higher
level of evidence is required in the management of rehabilitative techniques for this type

of imperfect amelogenesis in the primary dentition.

Keywords: Amelogenesis imperfecta, primary dentition, oral rehabilitation, crowns.




INTRODUCCION

La amelogénesis imperfecta (Al) es una enfermedad con desordenes hereditarios que
alteran el desarrollo del esmalte dental en un individuo, afectando la estructura histolégica
y comprometiendo la apariencia clinica de todos o casi todos los dientes, tanto temporales
como permanentes® A nivel mundial presenta una media mundial menor de 0.5%, es
decir menos de un paciente entre 200, en distintas poblaciones los reportes han mostrado
diferencias de prevalencia de Al; estudios epidemiologicos muestran rangos de 43: 10
000 en Turquia. 14: 10 000 en Suecia, 10:10 000 en Argentina, 1: 14 000 en Norteamérica
y 1.25: 10 000 en Israel ?.

La Al es causada por la mutacion o expresion alterada de genes que codifican las proteinas
involucradas en la amelogénesis, se han descubierto alrededor de 197 mutaciones
genéticas en 20 genes de 270 familias con Al registradas en la base de datos de Leiden®,
dentro de los genes mas estudiados se encuentran la Amelogenina, Enamelina, Kalicreina
y Metalopeptidasa 20 ,ademas se ha reportado que el patron de herencia es variable
pudiendo ser autosémico dominante, autosémico recesivo, ligado al sexo o esporadico®.
A lo largo de los afios se han propuesto muchas clasificaciones de la Al basandose en el
modo de herencia, la base molecular, el resultado bioquimico o fenotipo © .En la
actualidad una de las mas aceptadas es la clasificacion de Witkop de 1988 quen clasifica
la Al segtn el fenotipo en 4 grupos' Tipo I hipoplasica, tipo II hipomadura, tipo III
hipocalcificada y tipo IV hipoplasica/hipomadura con taurodontismo, ademas las
subdivide en 15 subtipos segtin su modo de herencia ("®®),

Las manifestaciones clinicas de la Al pueden ser muy variables, para el tipo hipoplasico
se aprecian dientes con superficies dentales asperas incluyendo la agenesia del esmalte,
en el tipo hipomaduro el esmalte presenta un espesor normal pero una consistencia suave
y quebradiza con una apariencia moteada y descolorida, en el tipo hipocalcificado el
esmalte es de consistencia blanda y coloracion amarillo-anaranjada aunque de grosor
normal ®. La Al puede presentarse como un rasgo aislado o asociado a algunos sindromes
(19 como: El sindrome de Kohlschiitter-Tonz!'", el sindrome de nefrocalcinosis!'?, el
sindrome tricodentodseo 3 y el sindrome de Jalili !4,

La Al puede acompafiarse de otras manifestaciones bucales como erupcion dental

alterada, anomalias dentales como calculos pulpares y agenesia dental, alteraciones




oclusales como mordida abierta y mordida cruzada y afecciones periodontales como
agrandamiento gingival, gingivitis y periodontitis (!9,

Los pacientes afectados por Al refieren a menudo mala estética, aumento de la
sensibilidad dental, dificultad en el mantenimiento de la higiene bucal, y disminucion de
la funcion masticatoria pudiendo tener baja autoestima, lo cual puede afectar su calidad

de vida en general 17 (18),

Radiograficamente se aprecia en la Al hipoplasica que el esmalte contrasta normalmente
con la dentina, en la Al hipocalcificada el esmalte es menos radiopaco que la dentina, en
la Al hipomadura la radiodensidad similar a la de la dentina y en los casos
hipomaduros/hipoplasicos se aprecia el cuerpo y camara pulpar agrandados, el piso de la

camara pulpar y la furca se mueven apicalmente hacia abajo de la raiz .

Los factores a considerar para el diagnostico definitivo incluyen antecedentes familiares,
trazados genealdgicos (un diagrama de un arbol de antecedentes médicos familiares),
observaciones clinicas y la evaluacion radiografica. El diagndstico genético de
laboratorio es mas util como herramienta de investigacion. El diagndstico diferencial se
debe hacer con otros defectos del esmalte como la fluorosis dental, la hipoplasia del

esmalte o la hipomineralizacion molar-incisivo (MIH)

El tratamiento adecuado de los pacientes con Al debe basarse en un enfoque
interdisciplinario ® siguiendo una secuencia ordenada que incluya una fase inicial
preventiva, una fase operatoria/ rehabilitadora y una fase de mantenimiento !> Para elegir
el tratamiento restaurador-rehabilitador mas adecuado se debe valorar el tipo de
amelogénesis y su gravedad, siendo el de mayor supervivencia el tipo hipoplasico y el de
menor supervivencia el tipo hipocalcificado ®, otro factor a valorar es la edad; las
restauraciones directas con composite funcionan como tratamientos temporales y estan
muy recomendadas para nifios y adolescentes ya que se pueden ajustar facilmente segiin
el desarrollo dentoalveolar y son minimamente invasivas®?,

En odontopediatria existen distintos tipos de coronas para la rehabilitacién bucal como
las coronas metalicas, metdlicas modificadas con cubierta parcial o total, coronas de
policarboxilato , coronas de zirconio y coronas de resinas, éstas ultimas pueden
confeccionarse con matrices de celuloide o acetato®V??. La silicona de adicion
transparente es un elastomero que permite la creacion de matrices para la reconstruccion

estética de composites fotopolimerizables en restauraciones definitivas o




provisionales®, se caracteriza por su alta transparencia, su rigidez adecuada y
tixotropia®”, ademas de tener buenas propiedades mecanicas como estabilidad

dimensional, resistencia a la compresion y precision®

,puede utilizarse en diferentes
situaciones clinicas, elaborando la matriz directamente en boca o indirectamente en un
modelo.

El proposito de este trabajo fue describir la rehabilitacion bucal con coronas de resina
compuesta confeccionadas con matrices de silicona de adicidon transparente en una nina

en denticioén primaria con diagnéstico de amelogénesis imperfecta tipo hipoplasica para

mejorar su calidad de vida.

REPORTE DE CASO
Informacion del paciente

Paciente femenino de 3 afios y 6 meses, de raza mestiza, procedente de Lima, de nivel
socioecondmico medio acude con su madre a la consulta de la Unidad de Bebé del
departamento de Odontoestomatologia del Instituto Nacional de Salud del Nifio (INSN),
Lima, Pert. La madre refiere que su nina tiene “huecos grandes en sus molares”, ademas

de presentar sensibilidad térmica y dolor a la masticacion de alimentos solidos.
Antecedentes

En sus antecedentes prenatales fue producto del tercer embarazo, madre refiri6 infeccion
urinaria en el segundo mes, amenaza de aborto en el segundo y tercer mes e hipertension
arterial a los ocho meses. En los antecedentes natales parto eutocico, con 3.800 kg. de
peso y 52 cm de talla al nacer. En los antecedentes postnatales patologicos fue
hospitalizada en el Hospital Cayetano Heredia por hiperbilirrubinemia a los tres dias de
nacida, recibid tratamiento de fototerapia. Tuvo tiempo de lactancia exclusiva de 6 meses,

ablactancia a los 6 meses y tiempo de lactancia hasta los 2 afios.

En sus antecedentes de la familia madre refiere que el abuelo, tios y prima incluyendo

ella nacieron con los “dientes destruidos”.

En sus antecedentes estomatologicos madre refiere que a los tres meses los incisivos
inferiores erupcionaron como “gotas de agua de color caramelo”, a los dos afos sufre un
traumatismo dental en uno de los incisivos inferiores, a los tres afios dos meses fue llevada

a un consultorio particular por aumento de volumen de la hemiarca derecha superior




donde le prescriben antibidtico por tres dias luego le realizan una restauracion provisional

en la pieza 54 y 51 con restriccion fisica.

Examen fisico
Al examen fisico general presentd saturacion de oxigeno de 98%, frecuencia cardiaca de
80 latidos por minuto, frecuencia respiratoria de 18 por minuto, con un peso de 15.500

kg, piel tibia e hidratada, sin patologia fisica aparente.

Al examen clinico extraoral se observé un patréon mesofacial, con simetria facial, con un
[{P%5]

crecimiento vertical hipodivergente, presenta dificultad para pronunciar la “r” y la “t”,

con deglucidn tipica y respiracion mixta. (Figura 1)

Al examen clinico intraoral (Figura 2, 3, 4) en la evaluacion de los tejidos blandos se
aprecia un trayecto fistuloso y aumento de volumen a nivel mucogingival de la pieza 51.
En la evaluacién de los tejidos duros el tipo de denticion es decidua, con ausencia mayor
a los 2/3 coronales del esmalte en todas piezas dentales y con compromiso pulpar de las
piezas 55, 54, 53, 52, 51, 61, 62, 63, 64, 65. Ademas se observa un arco de Baume tipo I
en ambos maxilares. En la evaluacién de la oclusion se evidencia la pérdida de la

dimension vertical. La paciente tiene una conducta negativa (Escala de Frankl tipo 2)
Linea de tiempo:
a) Preoperatorio

Se solicita una radiografia panoramica (Figura 5) donde se evidencia esmalte con
radiopacidad conservada pero con grosor disminuido en los dientes deciduos, en los
gérmenes dentarios de las piezas 16, 26, 36, 46 se aprecia un esmalte dental de contornos
irregulares. Con la evaluacion clinico-radiografica y con los antecedentes familiares
(Figura 6) se establecid el diagnostico presuntivo de amelogénesis imperfecta tipo
hipoplésica por lo que se solicitd una interconsulta al servicio de genética del INSN donde
se confirmd el diagnostico, en conjunto con otras especialidades médicas la paciente
también fue diagnosticada con hiperlaxitud benigna articular e hipotonia congénita

benigna.

El diagnostico definitivo de los tejidos blandos intraorales fue fistula a nivel del limite
mucogingival de la pieza 51, a nivel de los tejidos duros hipoplasia generalizada en todas

las piezas dentarias, periodontitis apical cronica de la pieza 51, necrosis pulpar de la pieza




55, 54, 65, pulpitis irreversible de la pieza 64, pulpitis reversible de las piezas 53, 52, 61,

62, 63, remanente radicular en la pieza 81.

Se hizo el plan de tratamiento en cinco fases: Educativa, preventiva, curativa,
rehabilitadora y mantenimiento. En la fase educativa se realizo la fisioterapia bucal, en la

fase preventiva se aplico barniz fluorado cuatro veces cada siete dias.

Debido a la poca colaboracion de la paciente y la complejidad del caso se decide realizar
la fase curativa y rehabilitadora bajo anestesia general. Para la fase curativa se planifico
realizar tratamientos pulpares en las piezas con compromiso pulpar y la exodoncia del

remanente radicular.

Para la fase rehabilitadora se determind confeccionar coronas de resina en todas las piezas
dentarias presentes a partir de matrices de silicona de adicidon transparente previamente

confeccionadas en laboratorio de la siguiente forma:

a. Confeccion de modelos de estudio (Figura 7).

b. Elaboracion del encerado de diagndstico para la evaluacion de la dimension vertical
(Figura 8).

c. Fabricacion de una cubeta individualizada con acrilico de autocurado.

d. Impresion por sectantes del encerado de diagndstico con silicona de adicion
transparente empleando la cubeta individualizada de acrilico (Figura 10 y 11).

e. Recorte y adaptacion de las matrices en el encerado de diagnostico (Figura 12).

Para su ingreso a sala de operaciones se solicitdé examenes prequirurgicos (Tabla 1,2 ,3
,4), se hizo interconsulta a los servicios de genética, reumatologia y neurologia no
habiendo ninguna recomendacion en particular. La interconsulta con pediatria indicé un
riesgo quirurgico grado [ y la interconsulta por anestesiologia determino6 un paciente ASA

IT (Paciente con enfermedad sistémica leve).
b) Trans operatorios

En la fase operatoria se realizaron las pulpectomias en las piezas 55, 54, 53, 52, 51, 61,
62, 63, 64, 65; las piezas con periodontitis apical cronica y necrosis pulpar se obturaron
con pasta de Hoshino, las piezas dentarias con diagnosticos de pulpitis reversible e

irreversible se obturaron con eugenato; finalmente se realizé la exodoncia de la pieza 81.




Para la fase rehabilitadora se confecciond las coronas de resina compuesta por sectantes
en las piezas 55, 54, 53, 52, 51, 61, 62, 63, 64, 65, 75, 74, 73, 72, 71, 82, 83, 84, 85 de la

siguiente manera:

a. Desobturacion parcial del relleno endodontico de las piezas dentarias con pulpectomia:

b. Acondicionamiento de todas las piezas dentarias
= Grabado con 4cido fosforico al 37% por 15 segundos
» Lavado con agua por 15 segundos
» Secado con aire
= Aplicacion del adhesivo Adper™ Single Bond 2, eliminacion de vehiculo y

fotocurado.

c. Confeccion y fotocurado de mufiones de resina compuesta sobre el tejido dentario
(Figura 13).

d. Se cargo resina compuesta Palfique LX5™ en la matriz de silicona (Figura 14).

e. Adaptacion de la matriz de silicona a las superficies dentarias y retiro de excesos del
composite (Figura 15).

f. Fotopolimerizacion con lampara Woodpecker LF-ILED™ sobre la superficie
vestibular, oclusal, palatina/lingual de la matriz de silicona (3 segundos por cada
superficie) Figura 16.

g. Retiro de la matriz y pulido de las coronas de resina compuesta con fresas Arkansas.
Postoperatorio

En la fase de mantenimiento se realiz6 un primer control al dia siguiente para hacer ajuste
oclusal (Figura N°19) y control radiografico (Radiografia panoramica) (Figura N°20),

reforzamiento de medidas preventivas y uso de una pasta fluorada con 1100ppm de fluor.

Un segundo control al sexto mes (Figura N°21) donde se hace la reposicion de la corona
de la pieza 75 y pulido de las otras coronas, un tercer control a los 12 meses donde se hizo

el mantenimiento de las coronas de resina (Figura N°22).
Resultados

Para evaluar el efecto clinico de las coronas de resina compuesta con matrices de silicona
transparente nos basamos en los parametros establecidos por el Servicio de Salud Publica
de los Estados Unidos (USPHS)? que evalua la presencia de caries secundaria, fallas de

restauracion, sensibilidad posoperatoria, coincidencia de color y salud gingival. Para




nuestro caso clinico valoramos los resultados al primer dia, a los seis y doce meses, en
donde no se registrd caries secundaria en ninguno de los tres controles, no se evidenciaron
fallas de las restauraciones al primer dia, a los seis meses el 5% de las coronas se
desprendieron y al afio en el 30% de coronas se evidenciaron pequefias fracturas a nivel
marginal, no hubo sensibilidad en ninguno de los controles, no se evidencio discrepancia
de color al primer control mientras que a los seis y doce meses la discrepancia de color

fue aceptable.

También valoramos el efecto en la calidad de vida de la paciente basandonos en los
parametros empleados por la escala de impacto de la salud bucal en la primera infancia
(ECOHIS)®@® antes y después de la rehabilitacion bucal de la paciente, el impacto la nifia
fue positivo con una disminucién de la sintomatologia oral y limitaciones funcionales, la
dimension psicosocial no se vio afectada, en cuanto al impacto en la familia fue positivo

con una disminucion de la angustia de los padres y menor deterioro de la funcion familiar.
DISCUSION

Para la rehabilitacion bucal de la Al se deben examinar los criterios establecidos por la
AAPD (American Academy of Pediatric Dentistry) que considera la edad del paciente,
las condiciones socioecondmicas, el tipo de Al y la gravedad @7 Al evaluar la edad
debemos tener en cuenta el tipo de denticién para hacer una eleccion adecuada del
tratamiento de la Al; sin embargo en la revision sistematica de Dashash M. et al.®® no se
encontraron ensayos clinicos aleatorizados de los tratamientos de restauracion para ninos
y adolescentes con IA, de igual manera Da Cunha Coelho ASE et al.*) revisaron 33
articulos sobre los diversos tratamientos para los defectos del esmalte en pacientes
jovenes en denticion mixta y permanente concluyendo que existe una ausencia de estudios
controlados para establecer directrices sobre el tratamiento restaurador en la Al, no
existiendo ningun estudio con este nivel de evidencia para la denticién primaria. Sin
embargo debemos mencionar que se han desarrollado algunas alternativas de tratamiento
para la denticidon primaria que si bien no cuentan con un gran nivel de evidencia han
tenido éxito clinico. Vitkov L et al. % realizaron una serie de casos de 5 pacientes con
amelogénesis imperfecta en denticion decidua empleando coronas de resina fabricadas
con una técnica indirecta como un método no invasivo para la restauracion de coronas
con pérdida total o parcial de esmalte. En los trabajos presentados por Marquezin M. et

al. ®V, De Souza-e-Silva et al.*?) y Neto et al.?®) se emplearon coronas metalicas en los




dientes posteriores y coronas de resina con matriz celuloide en los incisivos y caninos
para hacer la rehabilitacion bucal en nifios con denticion primaria. En nuestro caso clinico
se decidio6 hacer la rehabilitacion bucal con coronas de resina en los dientes anteriores y
posteriores, ya que este tipo de tratamiento segiin Sabandal M.et al.® es valido en
denticién primaria como una terapia temporal hasta la colocacion de restauraciones
definitivas en la denticién permanente; debido a que las restauraciones adhesivas en
pacientes con Al muestran altas tasas de falla se desarrollaron algunas alternativas para
mejorar la adhesion®Y tal como lo presenta Sénmez IS et. al®¥ al incluir en su protocolo
de adhesion la desproteinizacion en dientes con Al en denticion permanente.
Recientemente Bayrak S et al.?? realizaron un estudio in vitro donde evaluaron el efecto
de los tratamientos de desproteinizacion con hipoclorito de sodio, y didxido de cloro sobre
la fuerza de unién microtensil (WTBS) de resina compuesta a la dentina primaria afectada
por Al hipocalcificada concluyendo que la desproteinizacion con didéxido de cloro fue
efectiva para mejorar la union de la dentina de los dientes primarios afectados por Al
hipocalcificada; en nuestro caso realizamos un protocolo de adhesion convencional sin
desproteinizacion ya que no existen estudios que respalden este tipo de procedimientos
en Al hipoplasica en denticion primaria. Debido al grado de complejidad del tratamiento
se decidi6 realizar la rehabilitacion bucal bajo anestesia general > permitiendo ademas
un mejor manejo de la contaminacion con sangre o saliva que podria afectar la adherencia
de las coronas. El empleo de matrices de silicona de adicion transparente resulto tener un
efecto clinicamente positivo ademads de ser una técnica innovadora para la confeccion de
coronas de composite fotocurable en pacientes con amelogénesis imperfecta y mas atn
en denticion primaria puesto que solo se han empleado en denticiébn permanente en
pacientes adultos sistémicamente sanos tal como lo evidencia el trabajo de GeStakovski
D @, Finalmente debemos mencionar que este tipo de tratamiento tuvo un efecto
clinicamente positivo sobre la calidad de vida de la paciente con una disminucion de la
sintomatologia oral y limitaciones funcionales, esto se corrobora con el trabajo de
Pousette Lundgren G et al.®®, donde la calidad de vida mejoré después del tratamiento
rehabilitador en pacientes con A severa sin embargo dicho estudio se realizo en pacientes
mayores de 6 afios por lo que existen algunas limitaciones especialmente para evaluar el
aspecto psicologico ya que segiin Parekh S et al®” la mayoria de los pacientes empiezan
anotar su IA alrededor de los 6 afios, lo que respalda la ausencia de afectacion psicoldgica

en nuestra paciente de 3 afios.



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bayrak%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=31439091
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Pousette%20Lundgren%20G%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26651486
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Parekh%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24283507

CONCLUSIONES

Se concluyo6 que la confeccion de coronas de resina compuesta empleando matrices de
silicona de adicidn transparente tuvo un efecto clinicamente positivo en la rehabilitacion
bucal de una paciente con amelogénesis imperfecta tipo hipoplasica en denticion
primaria, ademas se contribuy6 a mejorar su calidad de vida. Se requieren investigaciones
con un mayor nivel de evidencia en el manejo de técnicas rehabilitadoras para este tipo

de amelogénesis imperfecta en denticion primaria.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

. Hurtado P-M, Tobar-Tosse F, Osorio J, Orozco L, Moreno F. Amelogénesis imperfecta:
Revision de la literatura. Rev. estomatol. 2015; 23(1):32-41.

. Tremillo-Maldonado O, Molina-Frechero N, Gonzéalez-Gonzélez R, Bologna-Molina
R. Alteraciéon del gen AMELX en amelogénesis imperfecta. Una breve revision. Gac
Med Mex. 2019; 155 (1):101-107.

. Smith CEL, Poulter JA, Antanaviciute A, Kirkham J, Brookes SJ, Inglehearn CF and
Mighell AJ (2017) Amelogenesis Imperfecta; Genes, Proteins, and Pathways. Front.
Physiol. 8:435.

. Gadhia K, McDonald S, Arkutu N, Malik K. Amelogenesis imperfecta: an introduction
Br Dent J. 2012 Apr 27;212(8):377-9.

. Xanthippi Sofia Alachioti, Eleni Dimopoulou, Anatoli Vlasakidou, Athanasios E
Athanasiou. Amelogenesis imperfecta and anterior open bite: Etiological, classification,
clinical and management interrelationships. J Orthod Sci. 2014 Jan-Mar; 3(1)

. Aldred M J, Savarirayan R, Crawford P J . Amelogenesis imperfecta: a classification
and catalogue for the 21st century. Oral Dis 2003; 9: 19-23.

. Witkop CJ. Amelogénesis imperfecta, dentinogénesis imperfecta y la displasia de
dentina revisited: problemas en la clasificacion. J Pathol Oral. 1988; 17: 547-53.

Sabandal MM, Schifer E. Amelogenesis imperfecta: review of diagnostic findings and
treatment concepts. Odontology. 2016 Sep; 104(3):245-56.
Claire E. L. Smith, et al. Amelogenesis Imperfecta; Genes, Proteins, and Pathways.
Front Physiol. 2017; 8: 435. Published online 2017 Jun 26.
10. Crawford PJ, Aldred M, Bloch-Zupan A. Amelogénesis imperfecta. Orphanet J Rare
Dis. 2007 Apr 4;2:17.



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4072389/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4072389/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27550338
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27550338
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5483479/

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

Schossig A, Wolf NI, Kapferer I, Kohlschiitter A, Zschocke J. Epileptic
encephalopathy and amelogenesis imperfecta: Kohlschiitter-Ténz sindrome. Eur J
Med Genet. 2012 May;55(5):319-22.

Martelli-Junior H, et al. Amelogenesis imperfecta and nephrocalcinosis syndrome: a
case report and review of the literatura. Nephron Physiol. 2011;118(3):p62-5. doi:
10.1159/000322828. Epub 2011 Jan 7.

Seow WK. Trichodentoosseous (TDO) syndrome: case report and literature review.
Pediatr Dent. 1993 Sep-Oct;15(5):355-61

Daneshmandpour Y, Darvish H, Pashazadeh F, Emamalizadeh B. Features, genetics
and their correlation in Jalili syndrome: a systematic review. J Med Genet. 2019
Jun;56(6):358-369.

Poulsen, S., Gjerup, H., Haubek, D., Haukali, G., Hintze, H., Lovschall, H., & Errboe,
M. Amelogenesis imperfecta — a systematic literature review of associated dental and
oro-facial abnormalities and their impact on patients. Acta Odontologica Scandinavica
2008 66(4), 193—-199.

Alachioti XS, Dimopoulou E, Vlasakidou A, Athanasiou AE. Amelogenesis
imperfecta and anterior open bite: Etiological, classification, clinical and management
interrelationships. J Orthod Sci. 2014 Jan; 3(1):1-6.

Parekh S, Almehateb M, Cunningham SJ. How do children with amelogenesis
imperfecta feel about their teeth? Int J Paediatr Dent. 2014; 24:326-35.

Chiung-Fen Chen, Jan Ching Chun Hu, Maria Regina Padilla Estrella, D Mathilde C.
Peters, Eduardo Bresciani. Assessment of Restorative Treatment of Patients With
Amelogenesis Imperfecta. Pediatr. Dent. Pediatr Dent. Author manuscript; available
in PMC 2017 Dec 11.

Sholapurkar AA, Joseph RM, Varghese JM, Neelagiri K, Acharya SR, Hegde V, Pai
KM, Bhat M. Clinical diagnosis and oral rehabilitation of a patient with amelogenesis
imperfecta: a case report. ] Contemp Dent Pract. 2008 May 1;9(4):92-8.

Alachioti XS, Dimopoulou E, Vlasakidou A, Athanasiou AE. Amelogenesis
imperfecta and anterior open bite: Etiological, classification, clinical and management
interrelationships. J Orthod Sci. 2014 Jan;3(1):1-6.

Canales IZ. Alternativas de restauracion en dientes deciduos con tratamiento pulpar.
[Tesis de pregrado]. Lima: Universidad Peruana Cayetano Heredia;2009.

Chen XX, et al. Clinical performance of rensin-bonded composite strip crowns in

primary incisors. Beijing Da Xue Xue Bao Yi Xue Ban. 2020 Oct 18;52(5):907-912.




23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

Gestakovski D. The injectable composite resin technique: minimally invasive
reconstruction of esthetics and function. Clinical case report with 2-year follow-up..
Quintessence Int. 2019; 50(9):712-719.

Zhermark [Internet]. Italia. Zhermack SpA; c2018 [cited 2019 May 15]. Available
from:https://www.zhermack.com/es/product/elite-glass-es/.

Wieckiewicz M, Grychowska N, Zietek M, Wieckiewicz W.Evaluation of the Elastic
Properties of Thirteen Silicone Interocclusal Recording Materials. Biomed Res Int.
2016; 2016: 7456046. Epub 2016 Sep 26.

Torres-Ramos G, Blanco-Victorio D, Chavez-Sevillano M, Apaza-Ramos S, Antezana
—Vargas V. Impacto de la caries de la infancia temprana en la calidad de vida
relacionada a la salud bucal en nifios peruanos menores de 71 meses de edad. Odontol.
Sanmarquina 2015; 18(2):87-94

Toupenay S et al. Amelogenesis imperfecta: Therapeutic strategy from primary to
permanent dentition across case reports. BMC Oral Health. (2018)

Dashash M, Yeung CA, Jamous I, Blinkhorn A.Interventions for the restorative care
of amelogenesis imperfecta in children and adolescents..Cochrane Database Syst Rev.
2013 Jun 6;(6):CD007157.

Da Cunha Coelho ASE, Mata PCM, Lino CA, Macho VMP, Areias CMFGP, Norton
APMAP, Augusto APCM. Dental hypomineralization treatment: A systematic review.
J Esthet Restor Dent . 2019 enero; 31 (1): 26-39.

Vitkov L, Hannig M, Krautgartner WD. Restorative therapy of primary teeth severely
affected by amelogenesis imperfecta. Quintessence Int. 2006 Mar; 37(3):219-24.
Marquezin MC, Zancopé BR, Pacheco LF, Gavido MB, Pascon FM. Aesthetic and
functional rehabilitation of the primary dentition affected by amelogenesis imperfecta.
Case Rep Dent. 2015; 2015:790890.

Souza-e-Silva CM, Parisotto TM, Steiner-Oliveira C, Gaviao MBD, Nobre-dos Santos
M. Oral Rehabilitation of Primary Dentition Affected by Amelogenesis Imperfecta: A
Case Report. J Contemp Dent Pract [Internet]. 2010 May; 11(3):071-077. Available
from: http://www. thejcdp.com/journal/view/volumel 1-issue3-nobre dos_santos.
Natalino Lourengo Neto, Marco A.B. Paschoal, Tatiana Y. Kobayashi , Daniela Rios,
Salete M.B. Silva. Early oral rehabilitation of a child with amelogenesis imperfecta J
Health Sci Inst. 2010;28(3):246-8

Sonmez IS, Aras S, Tung ES, Kiigiikesmen C. Clinical success of deproteinization in

hypocalcified amelogenesis imperfecta. Quintessence Int. 2009 Feb;40(2):113-8



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31482154
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31482154
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27747239
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27747239
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29907114
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29907114
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23744349
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23744349
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30284749
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/16536150
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19169442
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19169442

35. Bayrak S, Tuloglu N, Tunc ES.Effects of Deproteinization on Bond Strength of

36.

37.

Composite to Primary Teeth Affected by Amelogenesis. Pediatr Dent. 2019 Jul
15;41(4):304-308.

Pousette Lundgren G, Karsten A, Dahllof G.Oral health-related quality of life before
and after crown therapy in young patients with amelogenesis imperfecta.Health
Qual Life Outcomes. 2015 Dec 10;13:197.

Parekh S, Almehateb M, Cunningham SJ.How do children with amelogenesis
imperfecta feel about their teeth?. Int J Paediatr Dent. 2014 Sep;24(5):326-35. Epub
2013 Nov 2



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bayrak%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=31439091
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tuloglu%20N%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=31439091
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tunc%20ES%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=31439091
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31439091
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Pousette%20Lundgren%20G%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26651486
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Karsten%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26651486
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Dahll%C3%B6f%20G%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26651486
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26651486
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26651486
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Parekh%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24283507
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Almehateb%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24283507
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Cunningham%20SJ%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24283507
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24283507

PRUEBA (07/09/18)

TABLAS

VALOR DEL PACIENTE

Tabla 1: Hemograma completo

VALOR REFERENCIAL

HEMATOCRITO 34.70% 32%-42%
LEUCOCITOS 7.600 mm3 4.500-13.500/mm3
Basofilos 0% 0-0.75%
Eosinoéfilos 0% 1-3%
Mielocitos 0% 0%
Juveniles 0% 0%
Abastonados 0% 3-5%
Segmentados 38.9% 54-62%
Linfocitos 61.1% 25-33 %
Monocitos 5% 3-7%
PLAQUETAS 351.000 mm3 150.000-400.000/mm3
HEMOGLOBINA 11.40 10,9-14,4
Tabla 2: Examen completo de Orina
PRUEBA (07/09/18) VALOR DEL PCTE. VALOR REFERENCIAL
Reaccion pH: 6 pHS5
Color AMARILLO Amarillo
Aspecto Transparente Transparente
Densidad 1015 1.010-1.030 (ayuno > 15 h >
Proteinas NEGATIVO -)
Glucosa NEGATIVO )
Cuerpos ceténicos NEGATIVO “)
Pigmentos biliares NEGATIVO )
Urobilinégeno NORMAL )
Bilirrubina NEGATIVO )
Hemoglobina NEGATIVO )
LEUCOCITOS 0.2 x campo 0 x campo
Células epiteliales Escasa 0 x campo
Hematies 0-1 x campo 0 x campo




Tabla 3: Perfil de coagulacion

LA AN (L) VALORES DEL PACIENTE VALORES REFERENCIALES
Tiempo de Sangria 200" 1-4 min
Tiempo de Coagulacién 2-9 min
TTPA 27,78
TP 13.55"
Fibrinégeno 289 mg/dl
Tabla 4: Otros examenes
PRUEBA (07/09/18) VALOR DEL PACIENTE VALORES REFERENCIALES
GLUCOSA 90 mg/dl
UREA 24 mg/dl
CREATININA 0.7 mg/dl
GRUPO SANGUINEO A+
TGP 18 Ul 0-39 U/,
TGO 12 U/L 0-47.0
TEST ANTIGENO DE NO REACTIVO e
TEST ANTICORE HEPATITIS NO REACTIVO | e
HIV ANTIGENO NO REACTIVO
RX DE TORAX (10/09/2018) Pulmones de caracteres radiologicos
normales




FIGURAS

Fig. 1: Fotografias extraorales (Frontal y de perfil)

Fig.3: Maxilar superior.




Fig.5: Radiografia panoramica

Fig.6: Mapeo del arbol genealogico




Fig.7: Modelos de estudio

Fig.8: Encerado de diagnoéstico




Fig.9: Silicona de adicion transparente Elite Glass™.

Fig. 10: Aplicacion de la silicona en cubeta individualizada.

Fig.11: Impresion del encerado de diagndstico.




Fig.12: Adaptacion de la matriz de silicona.

Fig.13 Acondicionamiento del tejido dentario.

Fig.14: Colocacion de resina compuesta en la matriz de silicona de
adicion transparente.




Fig.15: Adaptacion en boca de la matriz de silicona de
adicion transparente.

Fig.16: Fotopolimerizacion con la matriz de silicona de adicion
transparente.

Fig.17: Coronas de resina compuesta en maxilar superior.




Fig. 18: Coronas de resina compuesta en maxilar inferior.

Fig.20: Radiografia panoramica de control




Fig.22: Control a los 12 meses
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Fig.23: Consentimiento informado para procedimiento bajo anestesia general




CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA REPORTE DE CASO

Lima. 0% de Encro del 2021

Por medio de la presente, declaro que la C.D. Mirian Melisa Guerra Pacheco, identificado

con DNI 72208800: ha informado a7/ ten Kok v Criuz Cuodrade” identificado con DNI

No. 4290864591 : sobre su intencion de divulgar y hacer puablico el caso clinico

correspondiente a mi hija__Bryane Alizz€ Cruz Ferez identificada con

DNI_Y¥s9q41171 Con propositos puramente académicos y cientificos, haciendo

uso de la informacion que de forma veridica le he referido, examenes de laboratorio y demas
estudios que ella ha considerado pertinentes. Del mismo modo se solicitd mi permiso para
tomar fotografias clinicas que serdn utilizadas de manera profesional.

Manifiesto que he sido informado que esta informacion podra ayudar a personas que
padezcan mi misma condicion médica, que la identidad de mi hija no serd revelada y que

siempre se velard por que su privacidad y anonimato se mantengan en todo momento.

Por lo anterior, autorizo a la C.D. Mirian Melisa Guerra Pacheco, la reproduccion de la
informacion antes mencionada y el uso de las fotografias que ha tomado bajo mi

autorizacion.

Odontologo que solicita la autorizacion Representante Legal

Mirian Melisa Guerra Pacheco Nombre:.. £/1on.Kobe! 10yuz Cuachode

Fig.24: Consentimiento informado para reporte de caso clinico




