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Displasia Mesenquimatosa Hereditaria: Presentacion de
Tres Casos, con Estudio Histopatolégico de Esqueleto
y Gérmenes Dentarios*

DR. CArRLOS PErRgz UBao**
DR. JORGE Piza**¥

La displasia mesenquimatosa hereditaria es mis cominmente conocida
como osteogénesis imperfecta, pues las alteraciones més llamativas en los casos
graves son las deformidades del esqueleto. Sin embargo, el primer nombre refleja
mis adecuadamente la alteracién fundamental, ya que la enfermedad afecta todos
los tejidos de origen mesenquimatoso; tanto el tejido conjuntivo propiamente
como el esqueleto, incluyendo la porcién mesenquimatosa del diente.****

Se presenta con cuadros clinicos variables, de los cuales existen dos formas
fundamentales: una forma grave (enfermedad de Vrolik) (2-3), temprana, fre-
cuentemente heredada como caricter mendeliano recesivo; a veces (debido pro-
bablemente a una mutacién en los periodos iniciales del desarrollo) se presenta
sin historia familiar. Se caracteriza por fragilidad y deformidades éseas, escle-
réticas azules y dentinogénesis imperfecta; todos estos sintomas estin presentes
desde el nacimiento y con frecuencia se asocian a la muerte en los primeros dias
de la vida o durante el parto.

La segunda variedad se conoce como forma tarda (enfermedad de Lobs-
tein) (2), se hereda como caricter mendeliano dominante o recesivo y estd
presente con frecuencia en los parientes de los nifios afectados con la forma fetal,
Se presenta en la clinica como una variedad de sintomas, a veces aislados y a
veces en combinaciones: osteosatirosis o fragilidad dsea anormal, generalmente
evidente a partir de la pubertad; escleréticas azules, debidas a la delgadez anormal
de esta capa del ojo, lo cual permite que se transparente la melanina de la
coroides; sordera de desarrollo mis tardia, debida a otoesclerosis y, finalmente,
dentinogénesis imperfecta.

* Trabajo presentado por el Dr. Pérez, como Tesis de Grado.
#*% Escuela de Odontologfa, Universidad de Costa Rica.
#k% Catedra de Patologia, Escuela de Medicina, Universidad de Costa Rica.

*#**%% FEl concepto de “tejido conjuntivo en general” como serd usado en este trabajo
es el siguiente: es una parte de los tejidos de origen medodérmico, el cual en su
estado embrionatio es llamado masénquima y que da origen a los siguientes tejidos
adultos: tejido conjuntivo propiamente dicho (con sus variedades de tejido conjun.
tivo laxo, tendones, aponeurosis, tejido adiposo, tejido reticular), tejido éseo,
tejido cartilaginoso y diente (cemento, dentina y o6rgano pulpar) (1).
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La dentinogénesis imperfecta (4-5) afecta ambas denticiones; las lesiones
mis importantes se encuentran en la dentina, la cual por su estructura anosmal,
tiene un color amarillo homogéneo que se transparenta a través del esmalte.
La hipoplasia dentinaria se traduce, ademis, en raices cortas y delgadas, que se
fracturan frecuentemente: la corona es de dimensiones normales, pues el esmalte
no esti afectado; sin embargo se atriciona o se fractura cominmente, por la falta
de soporte dentinario. El fenémeno de oclusién de la cavidad pulpar se inicia
alparﬁr de la da}:u post-eruptiva; es posible que a los 14 afios de edad la

usién sea completa (Figura 1). Hay hiposensibilidad dentinaria. No se ha
demostrado, en esta condicién, una mayor tendencia a la caries dental.

MATERIAL Y METODOS

Este trabajo se basa en el estudio de tres casos de “displasia mesenquimatosa
hereditaria”, uno de ellos estudiado en el Departamento de Anatomia Patolégica
del Hospital San Juan de Dios, y los otros dos en el Hospital Central de la Caja
Costarricense de Seguro Social. Estos son los Gnicos casos existentes en los
archivos de Patologia de ambos Hospitales, durante los tltimos 10 afios.

Ademis del estudio completo de autopsias, se tomaron abundantes cortes
de los tejidos afectados por la enfermedad: ojos, huesos, dientes. Sélo en dos
casos fue posible hacer estudio microscépico de ambos maxilares, con sus gér-
menes temporales y permanentes.

Para el estudio del material histolégico se hizo en todas las muestras
coloracién de hematoxilina-eosina. En algunas muestras de huesos y dientes se
hizo ademds el método de Azin para fibras coligenas, coloracién de plata para
reticulo, coloracién de fibras eldsticas y estudio de fibras coligenas con luz pola-
rizada. En los tres casos se estudiaron radiografias de todo el esqueleto.

CASUISTICA

CASO N¢ 1 (Autopsia Nv 18.145, H.C. N* 93.552, Hospital San Juan de Dios).

Niia de 50 dias en el momento de su muerte; ingresé al Hospital a la
edad de 2 dias, con edema de miembros inferiores, taquipnea, taquicardia y signos
de atelectasia pulmonar izquierda.

Era una nifa recién nacida, delgada, con separacién anormal de los huesos
del crineo, (fontanela anterior de 6 cms.), las esclerdticas eran azules y en los
miembros habia multiples irregularidades por fracturas consolidades.

Se hizo hemograma, examen de heces y de orina, que fueron normales. La
fosfatasa alcalina fue de 2.1 UB.%; el fosforo inorginico de 7.5 mgs%;
el calcio de 8.5 mgs%; la prueba de Sulkowich positiva ++++, La excrecién
urinaria de fésforo fue de 0.0564 gms/24 hrs., equivalentes a 1.88 gms/lt.; la
reserva alcalina fue de 11.9 mEq/lt. A los 15 dias de edad un examen de
orina tenia trazas de albimina cilindros granulosos, 6 leucocitos por campo de
450x; 1 eritrocito por campo de 450x; pH de 5.0 y densidad de 1.010.

Una radiografia de crineo demostré delgadez extrema de los huesos de
la béveda, los cuales formaban una linea discontinua, débilmente radio-opaca
y en la cual no se pudo definir la existencia de las laminas externa e interna
(Figura 2). Las radiografias del resto del esqueleto mostraron maltiples frac-
turas, con callos hipertréficos algunos y otros sin signos de consolidacién; los
huesos estaban doblados, eran delgados, poco densos a los rayos x y tenian
una corteza muy delgada, apenas identificable en algunas zonas (displasia pe-
riostal) (Figura 3).
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La nifia tuvo durante toda su vida signos de insuficiencia respiratoria,
con una zona de condensacién paramediastinal derecha.

En la autopsia se encontré una nifia de 35 cms. de longitud y 3 kgs. de
peso. Presentaba deformidades en las extremidades, con las piernas dobladas
formando arcos de concavidad interna. Los huesos eran delgados, deformes y
tenian numerosos nédulos en el trayecto diafisario de los huesos largos que
corresponden a zonas de fractura en reparacion (Figura 4). Los huesos %cl
crineo estaban pricticamente ausentes, con zonas cartilaginosas que cubrian tnica-
mente parte de los I6bulos frontales y del occipital. En la regién parietal
derecha habia un islote 6seo de unos 10 cms. de didmetro en relacién con una
zona de hemorragia subaracnoidea con necrosis traumitica del cerebro, con abun-
dante depbsito de hemosiderina. La duramadre era muy delgada, transparente
y permitia ver el sistema de surcos y circunvoluciones de la configuracion
externa del cerebro a través de ella. La superficie externa de los globos oculares
tenia un color azulado muy caracteristico. La muerte se atribuyé a atelectasia
pulmonar extensa.

CASO Nt 2 (Autopsia N* 804. H.C. N2 210.779. Hospital Central Caja
Costarricense Seguro Social).

Feto producto de parto a los 7 meses de embarazo, con presentacién
pélvica. El examen fisico al nacer, mostr6 cabeza grande, fontanelas muy
abiertas, boveda craneal formada por membranas con placas 6seas aisladas. Miem-
bros cortos, con numerosas fracturas patolégicas en los inferiores, antiguas y
recientes.

Tenfa sindrome de insuficiencia respiratoria con cianosis y estertores
basales izquierdos. La orina era de color verduzco y producia una mancha con
un halo rojo.

Tenia hematocrito de 60%. El frotis sanguineo mostré acentuada poli-
cromatofilia y 38 eritroblastos por cada 100 leucocitos; la bilirrubina fue de 14
mgrs. El estudio radiolégico mostrté un crineo de tipo membranoso; en los
miembros se apreci6é adelgazamiento de la cortical de los huesos largos e incurva.
cién de los mismos.

En la autopsia se encontrd ictericia ligera, los miembros deformes, con
incurvacion de concavidad interna de los inferiores. La calota craneana tenia los
huesos muy delgados, Ia mayor parte de los mismos constituidos por una mem-
brana fibrosa. Los huesos de la base del crineo estaban disminuidos de consis-
tencia. Las costillas eran delgadas, con numerosas zonas de engrosamiento.
Los huesos de las extremidades estaban incurvados, eran blandos y al tocatlos
crepitaban como ciscara de huevo.

Ademis se encontré pequefias zonas de hemorragia subaracnoidea en la
base del encéfalo y focos de bronconeumonia.

CASO N° 3 (Autopsia N° 821. H.C. N¢ 193.768. Hospital Central, Caja
Costarricense Seguro Social).

Nifia de 10 meses, nacida del séptimo embarazo, con parto podilico,
dificil. Desde el nacimiento la madre noté deformidades en ambas caderas.
A partir de los 3 meses tuvo secrecién purulenta bilateral en los oidos y a
partir de los 4 meses tuvo lesiones edematosas en el cuero cabelludo. La nifia
no se sentaba ni sostenia la cabeza. A los dos meses de embarazo la madre tuvo
un cuadro gripal; ella, el padre y tres hermanos, eran sanos. Ademis tuvo dos
hermanos que murieron 24 horas después del nacimiento, con peso excesivo, y
otro hermano que muri6é de “gastroenteritis” a la edad de 5 meses.
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En el examen fisico, era una nifia desnutrida, con peso de 10 libras,
con lesiones de la piel de crineo y otitis media bilateral. Tenia deformaciones
del crineo con aplanamiento antero;gosterior, deformidad del toérax, caderas en
abduccién y grandes deformidades de extremidades inferiores. La nifia perma-
neci6 5 dias en el Hospital con cuadro febril e insuficiencia respiratoria severa.

En la autopsia se encontré miembros anormalmente cortos y deformes.
Cabeza aplanada en sentido antero-posterior, escleréticas azules, habia principios
de erupccién dentaria. El fémur izquierdo fue examinado y descrito como de
consistencia disminuida y con adelgazamiento de corteza. Se encontr6 por otra
parte, una bronconeumonia por Aspergillus y zonas de hemorragia subaracnoidea
con edema cerebral acentuado.

ESTUDIO HISTOPATOLOGICO

En los huesos largos, vistos con poco aumento, llama la atencién la gran
cantidad de fracturas, con callos exuberantes, la delgadez extrema de la cortical
y la falta de ordenamiento en las trabéculas (Figura 5).

El cartilago de crecimiento de la epifisis, tiene caracteristicas normales en
sus tres primeras capas: zona de reposo, zona de proliferacién y zona de madu-
racibn. En cuanto a la cuarta capa, se produce calcificacién incompleta del
cartilago: es posible ver grandes 4reas sin encontrar trabéculas cartilaginosas
calcificadas (Figura 6). Posteriormente las trabéculas de hueso esponjoso de la
epifisis, quedan constituidas por una matriz cartilaginosa central, cubiertas por
capas muy delgadas de tejido éseo de tipo inmaduro y en cantidad claramente
menor que la normal. Estas trabéculas, ademis, carecen de la orientacién carac-
teristica en columnas paralelas (Figura 6). En la unién de la epifisis con la did-
fisis hay un intento de reabsorcién con formacién de la cavidad medular, pero
aun en la parte central del hueso es posible reconocer trabéculas de hueso espon-
joso inmaduro, rodeando una matriz cartilaginosa (Figura 7). La anormalidad
miés llamativa de la didfisis es la ausencia casi completa de hueso subperidstico,
formindose una corteza delgada, con miultiples interrupciones y casi siempre
constituida por trabéculas de hueso inmaduro y no por hueso compacto, como en
los casos normales (Figura 8). En estas zonas la evidencia de actividad osteogé-
nica del periostio es minima, siendo el hueso igualmente denso en la porcién
central y en la periferia. La médula ésea es de tipo fibroso y tiene muy pocos
elementos hematopoyéticos. Cuando un hueso esti doblado, se distinguen dos
zonas diferentes: una en la concavidad, en donde existe franca proliferacién
celular en la capa interna del periostio, con diferenciacién de numerosos osteo-
blastos y formacién de espiculas éseas de tipo también inmaduro, dirigidas para-
lelamente a la superficie del hueso (Figura 9). En la convexidad, por el con-
trario, no hay evideneia de actividad osteogénica, sino mis bien de espiculas
que parecen adelgazarse y reabsorberse al ponerse en contacto con el periostio
(Figura 10). A pesar de una basqueda meticulosa, no pudimos identificar
osteoclastos en esta region.

En las fracturas se forma un callo cartilaginoso exuberante, el cual no
madura tnicamente en la porcién profunda (como sucede en condiciones nor-
males) sino que lo hace en toda la periferia, desarrollandose trabéculas oseas,
tanto hacia la porcién central del hueso como hacia el periostio (Figura 11).
Los restos de hueso necrético son reabsorbidos en estas fracturas en forma apa-
rentemente normal, identificindose gran cantidad de osteoclastos.

Es evidente en los huesos membranosos, por los hallazgos radiolégicos y
macroscépicos, principalmente los que refieren a la béveda craneana, que existe
en esta enfermedad una deficiencia cuantitativa severa, atn mis llamativa que
en los huesos largos. Sin embargo, este déficit no es aparente al examinar al
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microscopio los maxilares, excepto por la ausencia casi completa de corteza.
El diploe, esti constituido por abundantes trabéculas anastomosadas, mis bien
gruesas, formadas por hueso inmaduro, con gran cantidad de lineas de reposo de
distribucién irregular y con una médula de tipo fibroso (Figura 12).

Tanto las trabéculas de los huesos largos, como las de los maxilares,
al examinarlas con coloraciones especiales fara fibras, demuestran una gran
riqueza en fibras argentofilas, delgadas y distribuidas irregularmente pero, al
mismo tiempo, tienen muchas menos fibras coligenas maduras que el hueso
normal. Esto es claramente demostrable al estudiarlas con luz polarizada, debido
a la birrefringencia de las fibras coligenas maduras, que las hace destacarse como
lineas brillantes sobre fondo oscuro.

La esclerética es extremadamente delgada y pobre en fibras coligenas; las
capas restantes del ojo son normales.

El examen histolégico de los gérmenes dentarios en dos de los tres casos
estudiados, muestra idénticas alteraciones, circunscritas primordialmente 2 la den-
tina. Periféricamente a la papila dentaria no se pueden identificar osteoblastos
normales; en su lugar hay una condensacién de células pulpares. Esta condensa-
cién es mis evidente en dentina de reciente formacidn, hacia cervical, en donde
se identifican células redondas, pero sin los caracteres tipicos del odontoblasto
(Figura 13). En relacién con estas células, se forma dentina muy delgada, sin
estructuras canaliculares en su interior. Hacia oclusal o incisal de los gérmenes,
comienzan a notarse lineas de reposo, de trayecto irregular, pero paralelas entre
si y al limite amelodentinario. Estas lineas estin mds cercanas entre si que en
los gérmenes normales y corresponden a las lineas incrementales de Von Ebner
(Figura 14). En oclusal adquieren forma circular, en los cortes histoldgicos.
Tampoco a este nivel se observan estructuras canaliculares. En la dentina, igual
que en el hueso, se encuentran pocas fibras coligenas maduras y estas tienen
una distribucién irregular,

Unicamente en dos ocasiones y a nivel de clispides de dientes posteriores,
se encontraron canaliculos (Figura 15). Estos son anormalmente anchos y numé-
ricamente disminuidos por unidad de 4rea, presentan dicotomias terminales o se
dividen cerca de su origen, en dos canaliculos de didmetro similar. La conicidad
normal de estos canaliculos esti interrumpida a veces por ensanchamientos, que
se suceden a diversos niveles de su recorrido.

El limite pulpo-dentario es muy irregular, a expensas de proyecciones
de tejido pulpar dentro de la dentina; zonas muy anchas alternan con otras muy
delgadas (Figura 14). Con alguna frecuencia se encuentran inclusiones destinarias
de vasos sanguineos e islotes de células pulpares (Figura 16).

Es importante sefialar que, a pesar de la no diferenciacién odontoblastica
y de la lentitud con que se forma la dentina, los ameloblastos proliferan hacia
cervical, asegurando asi la dimensién y la forma de la corona del futuro diente.
No obstante lo anterior, la formacién de esmalte se inicia hasta después de
iniciada la formacién de la dentina, por la cual y a pesar de que tiene una
estructura normal, es mis delgado en esta enfermedad que en condiciones noz-
males. Esto se debe tinicamente a que su formacién se inicia tardiamente, debido
al retraso en la formacién de dentina, y por tanto el 6rgano del esmalte dispone
de menor tiempo paras su funcién amelogénica.

La pulpa muestra Ginicamente un aspecto homogéneo de la sustancia fun-
damental, abundantes células estrelladas y gran cantidad de vasos sanguineos,

algunos de ellos dilatados. El hueso alveolar y basal mostraron las mismas alte-
raciones descritas para los maxilares en general.
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COMENTARIO

Como lo apuntamos al principio de este trabajo, la displasia mesenquima-
tosa hereditaria, principalmente la forma fetal o enfermedad de Vrolick, (a la
cual pertenecen los tres casos descritos anteriormente) se debe a un defecto en la
maduracién de las células derivadas del mesénquima. Esta alteracién se mani-
fiesta en formas diversas, de acuerdo a la penetracién del, o los genes que la
condicionan. Cuando la enfermedad se presenta en su forma mis grave, bien
ilustrado en nuestros casos, se encuentra un defecto generalizado en la formacién
del esqueleto (tejido 6seo), en el tejido conjuntivo propiamente dicho, princi-
palmente en la formacién de membranas conjuntivas (meninges, esclerGticas)
y en la dentina,

El denominador comin en las alteraciones encontradas en estos tres
tipos de tejido, es la falta de formacién y de maduracién adecuada en las fibras
colagenas. Vale la pena recordar aqui, que dichas fibras pasan en su formacién
por diferentes etapas: al principio son delgadas y se tifien intensamente con
los colorantes de plata (fibras reticulares o argentéfilas); posteriormente se
engruesan progresivamente. Al mismo tiempo que pierden sus propiedades
tintoriales iniciales, adquieren otras diferentes (afinidad por el azul de anilina)
y son birrefringentes con la luz polarizada.

Examinadas con el microscopio electrénico, presentan estriaciones trans-
versales con una periodicidad de 640 A, cuya molécula bisica (tropocoligeno)
consiste en tallos largos, con un peso molecular de 360.000 y a su vez formada
por tres cadenas de polipéptidos en forma espiral, enroscadas unas sobre las
otras. Quimicamente, cerca de la tercera parte de los residuos aminoicidos
consisten en prolina o hidroxiprolina y otra tercera parte, glicina. Las fibras
reticulares, en €] microscopio electrénico, aparecen como finas fibras de distri-
bucién irregular, con la misma periodicidad del coligeno, en una matriz rica
en polisacaridos.

Actualmente es posible distinguir dos clases diferentes de reticulina:
1) una forma estable, presente en la membrana basal, que consiste en una
lipo-mugo-proteina, con una composiciGn aminoicida idéntico a la del coligeno,
pero que contiene, ademds, carbohidratos no hexosaminicos y 4cidos grasos com-
binados. 2) Las fibras coligenas inmaduras, que se encuentran en tejidos em-
brionarios y en regeneracién, cuya tnica diferencia con el coligeno maduro es
su solubilidad en soluciones salinas y sus caracteres tintoriales descritos.

La sustancia fundamental del tejido conectivo, consiste en liquido extra-
celular, rico en mucopolisaciridos (condroitinosulfato y 4cido hialurénico) y
glicoproteinas.

En cuanto al origen de los distintos elementos del tejido conjuntivo,
se sabe en la actualidad que las fibras coligenas se forman totalmente fuera
de las células, a partir del desdoblamiento de una molécula globular, soluble
en agua: protocolageno. Esta molécula o algin precursor de la misma puede ser
producida por los fibroblastos; la presencia de mucopolisaciridos en el medio
ejerce una influencia sobre su desdoblamiento, en presencia de tempeartura,
pH y concentracién iénica adecuada, similar a la que ejercen ciertos deter-
gentes en la produccién de fibras sintéticas.

Los mucopolisaciridos parecen originarse en los fibroblastos, a partir
de vacuolas con estructura histoquimica similar (8).

En la formacién de hueso, la calcificacién se realiza por un aumento
en los mucopolisaciridos de la sustancia intersticial, con separacién de las fibras
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coldgenas y modificaciones morfolégicas en las células. El Ca y el ion P4+ PO4
se depositan en la matriz orginica y, posteriormente, se condensan en cristales
de hidroxiapatita. En el osteoide los cristales se depositan en relacién con las
bandas de fibras coligenas, pero en el cartilago lo hacen en la sustancia inter-
fibrilar (9).

Recientemente se ha postulado una deficiencia enzimdtica, como sustrato
fisiopatol6gico en la displasia mesenquimatosa, por la cual estos pacientes serian
incapaces de convertir la prolina en hidroxiprolina, y por tanto de formar
fibras colidgenas normales. Esto explicaria la similaridad de esta enfermedad
con el escorbuto, cuya influencia en el tejido conjuntivo ha sido estudiada en
heridas en cicatrizacién, producidas. a animales con carencia experimental de
vitamina C, y en las cuales se ha demostrado su incapacidad para sintetizar
coligeno (determinado como hidroxiprolina) (12-13).

Caniggia y colaboradores (10), estudiando tejidos de pacientes con dis-
plasia mesenquimatosa, han reportado el hallazgo de una concentracién alta de
prolina y baja de hidroxiprolina en conjuntiva y en hueso y concentraciones
normales para ambos aminoicidos en otras muestras de coligeno; por otra parte,
Summer (11) encontré una curva de tolerancia a la prolina oral de tipo plano
y no de tipo diabético, como seria de esperar si existiera una deficiencia enzima-
tica en su aprovechamiento, semejante a lo que sucede con la tolerancia a la
fenilalanina en la oligofrenia fenil piriivica.

Los hallazgos clinicos y anatomopatoldgicos en los tres casos presentados
en este trabajo, concuerdan con la hipétesis anteriormente enunciadas. En
ellos se demostrd que existe una alteracidn difusa en la formacién de sustancia
coligena, que se traduce por una delgadez anormal de las estructuras fibrosas
del organismo, la cual es mds evidente en las meninges y en las esclerdticas.
En el hueso, esta anormalidad condiciona la formacién de una matriz deficiente
en fibras coligenas normales y, como consecuencia, en minerales; esto lo hace
por un lado ser semejante al llamado hueso inmaduro, (normal en los primeros
estadios del desarrollo embrionario) y por otro, ser ficilmente deformable y
menos resistente a los traumatismos.

Las alteraciones apuntadas para el hueso se reflejan en forma parecida,
en el tejido dentinario. La calcificacién es deficiente y, en la sustancia funda-
mental no se produce la conversién de fibras pre-coligenas en fibras coligenas;
éstas siguen siendo de afinidad tintorial argentéfila, no birrefringentes cuando
se las estudia con luz polarizada. Se produce entonces una dentina inmadura
con ausencia de canaliculos dentinarios y de fibras de Tomes, en la cual se ob-
servan abundantes lineas de reposo anormalmente anchas que dejan entre si
cortos espacios de actividad, con una sustancia fundamental sembrada de inclu-
siones vasculares y celulares, como defectos focales, en razén a una mayor rapidez
en la formacién de la matriz.

En dos ocasiones se encontraron canaliculos dentinarios, pero muy esca-
sos, con anomalfas de forma, tamafio y orientacién. En relacién con ellos, no
habian odontoblastos tipicos con su prolongacién protoplasmitica principal, sino
células parecidas a las del centro de la pulpa. En general, la dentina present6
las mismas alteraciones histologicas en todo su grosor, lo cual demuestra, que
hubo alteracién odontoblistica desde el inicio de la dentinogénsis.

Otro aspecto de interés que vale la fena comentar, es el comportamiento
del 6rgano del esmalte ante la displasia dentinaria. La columna ameloblistica
en esta enfermedad, se preocupa mas por su funcién organizadora y modelante
que por la funcién amelogénica, y solo forma esmalte cuando debajo de ella se
ha formado la dentina, la cual lo hace con mucho retraso. Este hecho se traduce
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clinicamente en un esmalte delgado que deja diastemas, pudiendo estar reducido
a la mitad de su grosor y faltar en los sitios donde la amelogénesis llega de ultimo.
Esto se explica, porque el érgano del esmalte se compromete a entregar su labor
amelogénica en un tiempo determinado; y si a los odontoblastos, por esa influen-
cia reciproca de tipo trofico ya mencionada, se les reduce ese tiempo, se produce
légicamente menos esmalte aunque con caracteres histolégicos normales.

Finalmente es importante sefialar que el objeto principal de este trabajo
es el de demostrar la solidaridad fisiopatolégica de la dentina con el resto del
tejido conjuntivo y, particularmente, con el esqueleto. Se ha sefialado en Ia
descripcion de las lesiones, como las alteraciones encontradas en la dentina,
corresponden a las alteraciones del esqueleto, si se toma en cuenta tunicamente
las pequefias diferencias estructurales que existen entre ambos tejidos.
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Figura 1.—Radiografia de los dientes en un caso de
displasiz mesenquimatosa hereditaria, forma
tarda. Demuestra adelgazamiento del es-
malte, con formacion de diastemas, obtura-
cién total de la porcién cameral del érgano
pulpar y estrechamiento del conducto radi-
cular, La ldmina dura estd engrosada.

Figura 2.—Radiografia que muestra parte del crineo
del caso N® 1. Obsérvse la delgadez y au-
sencia parcial de los husos de Ia béveda.

Figura 3.—Detalle de una radiografia del miembro in-
ferior derecho del mismo caso, que mues-
tra dos zonas de fractura, una en el fémur
y la otra en la tibia, esta Gltima en vias de
consolidacion, angulada. La cortical de am-
bos huesos es extremadamente delgada.

Figura 4.—Fotografia de algunos huesos disecados en
el caso N® 1, que muestran numerosas frac-
turas con callos exuberantes y gran canti-
tidad de deformidades del esqueleto.
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Figura 5.—Fotografia panorimica de una inclusién de
hueso largo, que muestra dos zonas de frac-
tura, una de ellas cerca de la epifisis supe-
rior y otra en la unién del tercio superior
con el medio. El hueso esti doblado y
presenta neoformacién de espiculas, per-
pendiculares a la corteza, en la concavidad.
Ademas, obsérvese el inicio de formacién
de una cavidad medular cerca de la extre-
midad inferior.

Figura 6—Zona de crecimiento de un hueso largo, en
la cual las columnas cartilaginosas prolife.
ran normalmente, pero no hay calcificacion
de la sustancia fundamental, la cual se reab-
sotbe incompletamente. Las trabéculas Oseas
son escasas y muy delgadas. (H.E. x 40).

Figura 7.—Trabécula ésea en el centro de la didfisis
de un hueso largo, constituida por un nicleg
cattilaginoso no reabsorbido, cubierto por
una capa irregular de hueso inmaduro (re-
ticulo, 250 x ).

Figura 8—Zona de la corteza de un hueso largo, con
ausencia de formacién de hueso subperids-
tico y, por tanto, de hueso cortical. Hay
trabéculas 6seas inmaduras desordenadamen-
te dispuestas y una médula de tipo fibroso.
El periostio estd constituido por una capa
gruesa de tejido fibroso,
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Figura 9—Cortical de un hueso largo, en la concavi-
dad de una zona doblada, con proliferacidn
de hueso subcortical, formando trabéculas
perpendiculares al periostio. (Reticulo 25x).

Figura 10.—En la zona de la ccnvexidad del mismo
hueso de la figura 9, las trabéculas pare-
cen truncadas al llegar al periostio. No
hay, sin embargo, evidencia de actividad
osteoclastica. (Reticulo 25x).

Figura 11.—Zona de fractura, que muestra la forma-
cibn de masas de cartilago, que maduran
y dan lugar a la formacién de trabéculas
oOseas, tanto hacia el centro del hueso co-
mo hacia el periostio, que se encuentra
en el dngulo superior derecho. (Reticulo,
100x).

Figura 12.—Hueso maxilar, con trabéculas gruesas, con
abundantes lineas de reposo irregalares y
con fibrosis de la médula. E| hueso quc
se forma es de tipo inmaduro. (H. E.
250x).
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Figura 13.—Microfotografia panorimica de un germen
dentario con dentinogénesis  imperfecta
{molar). La dentina es delgada; hacia
cervical del corte hay proliferacién y con-
densacién de células que topogrificamente
corresponden a odontoblastos. La linea
amelobldstica, indiferente al retraso de la
formacién dentinaria, ha proliferado, ase-
gurando asi las dimensiones y forma del
futuro diente. El esmalte es muy delgado
y hace falta en el fondo del surco oclusal.,

Figura 14.—Lineas incrementales de Von Ebner, anor-
malmente anchas, numéricamente aumen-
tadas, dejando entre si periodos de activi-
dad muy cortos. Noétese la ausencia de
canaliculos dentinarios en una dentina po-
bre en fibras coligenas y con limite
pulpo-dentinario muy irregular, (H. E.
100x).

Figura 15.—Canaliculos dentinarios, encontrados tnica-
mente en la caspide de los molares poste-
riores; tienen trayecto, forma y disposicién
anormales, (H. E. 1.000x).

Figura 16.—Inclusiones vasculares dentro de la dentina,
la cual tiene caracteristicas anormales, se-
mejantes a las que se describen en la fi-
gura 14. (H. E. 100x),
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