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A PROPOSITO DE UN CASO DE OSTEOPETROSIS

POR

ENRIQUE ARIZA HENAO, M. D.
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Por su rareza clinica y trascendencia oftalmolégica, la osteopetrosis o enfermedad
marmérea de los huesos justifica el interés que ha despertado a través de los estudios
y recopilaciones existentes.

Descrito por Albers y Schonberg en 1904, el sindrome se caracteriza por marca-
disimo aumento de la densidad de los huesos del esqueleto que incluye los de la
base del craneo, respetando su béveda.

Histolégicamente el proceso es una anomalia de osteogénesis, consistente en falla
de los procesos reabsortivos lo que determina el progresivo espesamiento de la corte-
za 6sea con estrechamiento del canal medular.

La falta de elasticidad resultante, es responsable de la gran fragilidad y predis-
posicién a las fracturas en tales pacientes.

Su caracter hereditario y el desconocimiento intimo de su etiologia ha dado lugar
a multiples hipétesis que no satisfacen plenamente.

La afeccion es muy poco frecuente, hasta el punto de que hasta 1940 solamente
se habian descrito y recopilado 118 casos (Vidgoff-Bracher): en nuestro pais,
no tenemos conocimiento de ningilin caso resenado.

Radiologicamente, el craneo presenta en las placas antero-posteriores un signo
patognomonico al que hemos denominado “Imagen en antifaz”, por su singular
parecido a tal prenda de disfraz (Fig. 1) y que se realiza a expensas del borramiento
de las cavidades sinusales v de la predileccion con que la enfermedad ataca el drea
en cuestion,

Cabe anotar que el proceso esclerosante puede extenderse a gran parte de los

huesos que constituyen la béveda, peculiaridad del caso que posteriormente des-
cribiremos (Fig. 2).
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Segin Pirie, la enfermedad puede hacerse radiolégicamente aparente en el feto,
pero acostumbra a evidenciarse en la primera infancia y continuar a lo largo de la

vida.

Fig. 1.— Radiografia anteroposterior del crineo mos- Fig. 2.—Radiografia lateral del crineo que permite
trando el signo radiolégico que hemos de- observar la extension del proceso esclerosan-
nominado “signo del antifaz™, te a los huesos de la béveda.

La osteopetrosis produce disminucién de las cavidades orbitarias v estrecha-
miento de los conductos 6pticos con proptosis y atrofia progresiva del 11 par que
frecuentemente lleva a la ceguera.

En cuanto al pronédstico vital. debe senalarse la posibilidad de anemias mielo-
plasicas terminales. debidas a la desaparicion progresiva de la medula ésea.

Existe una manifestacion similar a la descrita, con parecidos signos radiologi-
cos. pero asociada a la enfermedad de Hodgkin y que se diferencia de la osteope-
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trosis por originarse en el tejido linfoide, ser de aparicion mucho mas tardia y no
reducir los conductos épticos.

El caracter craneodisostésico de la enfermedad le otorga manifestaciones 1ipi-

cas de tales sindromes: exoftalmia. exotropia, defectuosa implantacion dentaria
y alteraciones nasales.

Fig. 3.—Radiografia de base de crineo en la que se Fig. 4. Radiografia de pelvis vy fémures en la que
ve la gran invasion de la escama occipital, se aprecian indemnes las epifisis de los hue-
circunstancia poco frecuente, sos largos, caracteristica tipica de la enfer-

medad, que explica la predileccion de las
fracturas por la union epifiso-diafisiaria.
En algunos casos presenta sindactilia, sintoma comun de la enfermedad de Lau-
rence-Moon-Bield.

En otros, la forma de la frente y las alteraciones del puente nasal, junto con el
aspecto de los dientes, acostumbra a confundirla con las manifestaciones heredita-
rias de la sifilis. El diagnéstico de certeza se basa siempre en los hallazgos radio-
graficos descritos.
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Caso Clinico
Historia 15706.

Nifa de once meses de edad. a quien los padres han notado deficiencia visual
y “falta de interés” por el medio que la rodea.

Los padres afirman que no existen antecedentes familiares de ceguera o dismi-
nucion grave de la agudeza visual.

Paciente nacié a término mediante cesirea y fue sometido a la incubadora du-
rante 24 horas por “afeccion respiratoria™. No hay antecedentes patolégicos dife-
rentes a los que motivan la consulta,

La nifa tiene peso y tamaio dentro de limites normales.

DR G ESGUERRA
CLINICA MARLY

Fig. 5.—Radiografia de la porcion distal del ante- Fig. 6.—Radiografia de pierna y pie con las mismas
brazo y de la mano mostrando el gran au. caracteristicas de hiperdensidad diafisiaria.
mento de la densidad del radio y cubito que
llega hasta las propias epifisis.

Reflejos musculares satisfactorios,

Frente de tipo *olimpico™

Marcada alteracion en la forma e implantacion de los dientes.
Lagrimeo de ambos ojos.

A la palpacion el saco lagrimal es ectasico y por compresiéon evacua contenido

feroso.
Nistagmus horizontal muy aparente.
Medios de transparencia satisfactoria,

Atrofia simple parcial del Il par de ambos ojos.
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La radiografias craneales y esqueléticas hacen el diagnéstico de enfermedad
marmaorea de los huesos.
Resumen

Se presenta un caso avanzado de sindrome de Albers-Schonberg. que tiene como
particularidad la gran invasion de los huesos de la boveda craneal y la presencia
de dacriocistitis resultante de la estenosis de los canales lagrimales a nivel de su
trayecto oseo.

Se describe el “signo del antifaz”, patognoménico de la enfermedad y siempre
claramente visible en las radiografias antero-posteriores del crineo.

Clinica de Marly.
Calle 50 N* 9.67.
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