
Art·h. 501'. II l11 er. oh ll l. 01'10111. ()962) _ " . 131 

A PROPOSITO DE UN CASO DE OSTEOPETROSIS 

"0" 
E NRIQUE ARIZA HENAO, M. D. 

Bo~ol '¡ . CoJomhi a 

Por su ra reza clínica,! trasceudcncia o halmolog ica, la ostt!opt! lrosis o enfermt..oad 
marmó rea de los huesos justifica el interés que ha tlespcrlado a través de los estudios 

)' rt.'Copilaciones existente;;. 

1)(.'5cr ilo por Albers)' Schonberg eu l lJ04.. el sindrome se ca racteriza pOf marca · 
dis imo au mento de la densidad dt! los hut!llos ¡Iel C!!(lucleto tlue iucl u)'e los de la 
base del cráneo. respeland o su boveda. 

Histológicamente d proceso es una anomaJin de osteo¡;énesis. consislenle en falla 
de los procesos reabsorlivos lo (Iue determina el pro¡:=:n:sivo C!>1>esamienlo de la corle
za Osea cou estrCt:ham iento del cana l medu lar. 

La falta (le elasticidad rt.'5u!tanlc. es respol1§uble de la p:ra n fra¡:dlidad y pretl i!!
posición a las fra cturas en ta les pac ientes. 

S u carácter heretli ta rio y el desconocim iento ínti mo tle su etiolog ia ha dado lugar 
a mültiples hipótesis (Iue 11 0 satidocel1 plenamente. 

La aft."Cción el! mu)' poco fl' t:\: ucntc. hasta el pUl1to de (Iue hasta 1940 sola mente 
!'ot! ha bían (Iescrito )' rCt:opila(lo I IU cnsos t Vidkto H· Bracher !: en nuestro pa ís. 
no tenemos conoc imiento dI' ningu .. caso reseñado. 

Had iológic8mente. el cráneo prt:'Senta cu las placas ulltero·posterio res un sl~no 

palognomónico a l (Iue hemo!! denominado " Imagen en al/tija:." , por su singula r 
parecido a lal premia (le dis fraz I Fig. 1,Y tlue se rcal iza a expensas del borramiento 
de las cavidades sinusales )' (le la pred ilece ióll con q uc la en fermedad ataca el lÍr~n 
en cuestión. 

Cabe 8/1ota r q ue el proceso ClIClcroSll l1te puedc extcmlcrstl u g ra n pa rte de los 
huesos quc cOlls tilu )'CII In hóvc(la, peculiaridad del caso (Iue poste riormcnte del!<· 
c ribiremos ( r ig. 2). 
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Según ('¡cie, la enfermedad puede hacerse radiológ icamente a pa rente en el feto. 
l.ero acostumbra a e\'idellc iarse en la primera in fa ncia)' cont inuur a lo largo de lo 
vida. 

Fi J. 1.- R.dio ,,:rdi. anleropo;;terior del r raneo mo,;. Fi,. 2.- Hadio l! uHII. lalen l del r ráneo 'tUe permite 
Irl ndo el si,no radioló,i<'o que hemo~ de oboie rvu l. extensión del prorf:lio e~r l ero..an . 
nomina do MsilUIO del an l ir..". le a l o~ hue~o~ de 1. bóved •. 

La osteopetrosis Vro<luce disminución {le las t:a\' i dl1<l~ orhita rias y estrecha· 
miento de los con<luclos ópticos con proplosis y atrofi a pro¡;resiva del 1I par que 
frec uentemente lleva a la ceguera. 

En cuanto al pronóstico vital. <Iehe seii alarse la posibilidad de anemias mielo· 
plásicas terminales. debidas a la desa pa rición prop: resi\'a (le la medula ósea. 

Existe ulla manifestación similar a la descrita. CO II va recidos signos radiologi. 
cos, pero asociada a la enfermedad (le ¡-Iod,d¡in )' (Iue se d iferencia de la osteope· 
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trosis por originarse en el tejido linfoide. ser de aparición mucho mas ta rdía y 110 

reducir lus conductus ópticos. 

El ctlrácter craneodisostósico de la enfermedad le otor~a nl!lnifestaciollcs tipi. 
cas de tales sínd romes: exofta lmia. exotropia , defectuosa implantac ión den tnria 
y alteraciones nasales. 

Fi l. 3.- Radiolufia de bue de f r_neo en la que ~ Fil'. ·I.- Radiolrafía de ¡>elv i ~ y fe ,"ureK en la 'I ue 
ve la ,un ¡nusión de l. eOlCama ord tl ilal. H: aprecian indemn e& lu epifi l!.i! de lo! hue
..irrun~tanda IIOfO fret Uenle. .n~ larljoll, cararler; . li... Iípir. de l. enfer. 

medad, que explin l. predilección de la ~ 
fra r lurh por la "nion epifiso·diafi ti i! ri a. 

En algunO!! casos presenta si ndaclilia. síntoma comun de la enfermedad de Lau
rence-Moon-Bield. 

En otros, la forma de la frente y Ins a lteraciones del puente nasal, junto con el 
a!pecto dc los dientes, acostumbra a confu ndi rla COI1 lu manifestaciones hered ita
rias de la sífilis. El diagnóstico de certeza se basa siempre en los hallazgos radio
gnificos descritos. 
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C(ua C/inico 

Hi! toria 15706. 

Niña de onee m~ de edad. H (Iuien lO!! padres han notado deficiencia "i!lual 
y "fa lta de inte rés" ~r el medio (Iue la rodea. 

Lo!! ¡>adre!! arirman que /lO exi!ten anla'e(lenles fa miliares de ceg uera o (Iiami . 
nuciO/l gra ve tle la agudeza visual. 

Pac ientc nnció a término mediant e ce!llÍrea y fue sometido a la incubadora duo 
rante 24 hora s por "afeccion respinto ria". No ha)' anla :ooentdl pa tológicO! dife. 
rentes a los que motivan la consulta . 

La niña tiene lX;¡;o y tamañ o dentro de lím itt$ normah.'l!. 

FilJ. 5.- Rldiollnfi. d .. l. t.o.r1on di~11I 1 del . nle Fill. 6.- R. diOlJr.fí. de t,iernl y pie ..on 1.11 mism •• 
!t.no y de l. mino 1II0,;lnndo el llran IU' .......l c ri~ll...~ de hjt)Crden~ i dll ,1 dill fio¡i ..¡•. 

menlO de la den~idad del ' I dio y cuhho que 
Be,. ha~13 hu I •• otlla ~ epi!i !!i!!. 

Reflejos muscula res sali!lfaclori08. 


Frente de tilJO · 'olímpico". 


Marcada alteracioll en la forma e implanlacioll de lO! dientes. 


Lagrimeo de ambos ojos. 


A la 1>a I,Jac ioll el MCO la~ rirnal e8 ocliisico }' por com¡m:l!ion e"8cua contenido 

~l' r o!>O . 

Nistagmus horizon tal mu y a¡>arcntc. 


Medios de transparencia sa tisfacloria . 


Atro fi a !imple parc ial del 1I pnr de Hmbos ojos. 
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La rad iografias craneales el!(lueléticas hacen el diAgnóstico de enfermedall 
ma rmoreA (le los huesos. 

Se presenta un caso avanzado de sindrome de Albers.Schonberg, que tiene como 
pa rticularidad la g ran invasian de los huC!los de lA hóveda cra nea l y la presencia 
de dncriocist itis resulta nte de la estenosis de los ta na les lagrimales a nivel de su 
trayecto osco. 

Se describe d signo del a ntifaz", patognomónico lle la enfe rmedad)' siempre 
clara mente visi ble en las radiogra fías alltero-posteriores del cnineo. 

CJinica de Ma rly. 
Ca lle 50 NQ 9·67. 
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