OSTEOGENESIS

IMPERFECTA

Por ERNESTO PLATA RUEDA

El conocimiento de la entidad deno-
minada Osteogenesis Imperfecta con-
genita interesa al obstetra por cuanio
sus manifestaciones mas llamativas
racturas de los huesocs de los miem-
bros y del craneo) podrian a primera
vista ser imputadas al traumatismo

dgel parto. He aqui la descripcion de

un casc que nos parece bastante de-
mostrativo:

Nifia hija de M. S., prematura de
2.200 grms. que ingresa a la sala de
Prematuros del Instituto de Proteccion
‘Maierna e Infontil de Bogotd, proce-
adenté del servicio obstetrico del Pro-
fesor José del Carmen Acosia, el dia
5 de octubre de 195]. Habia nacido
en un parto espontdneo en presenta-
ci6n cefdlica de vertice; respiracion
espontdnea. Madre normal sin ante-
cedentes patologicos familiares conoci-
dos. -A] examen se encuentra: gran

Al dia siguiente se observa dism:-
nucién del tamafio de la bosa serosan-
guinea y es entonces cuando se apre-
cia un notorio reblandecimiento de les
huesos del crdneo, especialmente del
occipital y parietales; gran tamafo de:
las‘fontanelas, persistencia de las su-
turas vy un fragmentc de hueso movil
sobre la region parietal izguierda. Se
aprecia exoftalmia izquierda y es nc-
torio el color azulado de la esclerdtica.
Se ordenan radiografias del crémeo y
de los miembros inferiores, asi como
un examen serologico a la madre,

Al sexto dia presentd hipertermiu
de 39 grados centigrados que fue atri-
buida -a deshidratacién y cedié tacil-
mente a la aplicacién de soluciones
dextrosadas en hipodermocilisis.

El examen radiologico muestra que

- Ja osificacién de las tablas craneanas

posa serosanguinea colocada sobre .

el veértice del craneo; fraciura del &
mur_ derecho; incurvacién y acorta-
mienio de! fémur izquierdo; incurva-
cién y acoriamiento de ambas tibias.
Estertores subcrepitantes en ambos
coompos pulmonares. Se instituye tra-
tomiento profilactico de la neumonitis
con penicilina y se administran 5 migs.
de vitamina K, cada 12 horas.

es en extremo deficiente y en algunos
puntos parece faltar por completo; en
emtaroposterior se ve muy clo-

laplaca

‘ramente un fragmento libre de hueso

"huesos .

parietal y en las laterales se observan -
wormicnos libres también.

En los miembros inferiores se observa

incurvacién de tibias y perones, calci-

Hicacién aumentada en sus didfisis ¥

aspecto normal-de las epifisis. Llama
la :nencwn la presencic: da todos los -




FUnios Qe osiilcacion correspongientes
@ un nino a término. En el {femur de-
g recho se aprecia una fractura comple-
ta en su fercio medio.
Recibio alimentacion materna com-
rlementada con babeurre, asi comd
vitaminas A, Dy C.

La serologia materna dic resultads
negative, Los examenes de quimica
sanguinea practicadoes a la nifia al mes
y medic de edad, en el Instituto Na
cional de Nutricion, dieron los s:qmen
tes rasuhados
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de I95I:

VM encontrados:
Calcio 9,8 Magrs.% de suerc.

Fostoro 6,2 Mgrs. % de suerc.
Fostatasa 2,4 Unid. Bodansky.

Valores normales, metodo:

10.5-12 (infantes) Clark-Collip
4,555 (infantes) Fiske-Subbanow.
v 512 (infantes) Roe-Whitmore.

Diagnéstico diferencial. Cualquier
mantlestacion patologica de los hue-
=08 en un recién nacido da lugar a
rensar en la-sifilis congenita y asi ocu-
ITio en este caso. Sin embargo, la si-
filis no alaca les huwsos del feto que
scn de origen membranoso (1) y por
consiguiente  las manifestacipnes cra-
neandas en estg nifa no pueden atri-

buirse a sitilis_congénita precoz. Clini-

camente las tibias de esia ‘nifia- dan
" iz impresién de las tibias «en sable»
la sifilis, pero la radiografia mues-

11 gque tal aspecto no es debido a pe- -

hiostitis, gine a simple incurvacion;
ndemds, la tibla «gn sables, no es
lampoce manifestacion de sifilis conge-

nitc precoz. Las fracturas de los hus
sos largos son excepcionales como ma-
nilestacion de sifilis congénita preccz.
El signo radiolégico caracteristico de

- la sifilis congénita es la osteocondritis

de las extremidades de los huesos lar-
ges, evidentemente ausente en este ca
& y OO 3 = ) !
so Per cotra parte, la madre de esia
nina es chinica y serologicamente ne-
gmiva -para sifilis.

El acostamientc de los muslos hao-

ria pensar en una acondroplasia; pero
no existe en este caso el aspecto radio-

~logico caracteristico de esta enferme-

dad: huesos cortos, epifisis agrando-
das e irregulares.

Figura 1

- mauitismo congénito de origen si-
filitico, de que hablara Marfén, hoy no
‘se acepta (2) y el raquitismo verdade-
ro congénito, por carencigs maternas

es excepcional. Aun aceptando tal po--

sibilidad, tanto el aspectc radiolégico

de las epifisie como los hallazgos de

quimica sanguinec en -esta nifia, dca'

- cartan ta! diagnéstco.




matismo obstetrico, tanto por la multi-
plicidad de las manifestaciones oseas
como por el aspecto radiolégco de los

huesos.
Diagnéstico positivo: Osteogenesis

impe i congenita.

enlermeaad cue nos ocu

al considerar

que exister. para ella 23 denominacio
nes. diterentes (3). Existen de ella dos
formas clinicas; una congenita y otra
adquirida. La mayor discrepancia ha
surgido al tratar de determinar si lc
forma congénita y la forma adquirida
son- manifestaciones de .una misma en-
fermedad o son dos entidades diferen-
tes. Al igual que en otros temas de la
medicina, los investigadores se han
dividido en «unicistas» v <«dualistass,
v el litigio ain no ha recibido solucion
adecuada. Para mayor claridad en la
exposicion, aceptemos de momento
que la enfermedad es una sola con dos
variedades en cuanto al tiempo de

-

FIGURA 3

aparicién: una forma precoz o conge-
nita (enfermedad de Vrolik) y una for-
ma tardia llamada Osteopsatirosis de
Lobstein. Nuestro caso es entonces del
tipo Vrolik.

Es realmente una entidad rara, pues
en los ultimos tres anos sdlo "hemos

_ tenido oportunidad-de observar_ dos

casos sobre un total de 14.000 nifios
que ocupan la-Sana-Cuna del Institu-
to de Proteccion Materna e -Infantil,
aurante esle lapso de tiempo. Es mas
irecuente en las mujeres que en los va

1oONes

SQnNes.

Etiopatogenia. La herencia parece
que tiene influencia en la forma tardia,
la cual se transmite con cardcter men-
deliano dominante, cosa que no ocu-
rre con la forma precoz; esto sirve de
apoyo a los dualisias para separar
las dos entidades. Sin embargo, los
unicisias alegan a su favor el hallaz-

go de casos alternos _de una y otra 4

forma en la misma femilia. En térmi-

nos generales se arepla que $e trate-
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formacien ae toQao

¢! mesenquima, de donde resultan las
’cc"q'q'uien:»s alteraciones en los teji-
cs de origen mesodeérmico (huesos,
esclerotica, igamentos). Numerosas ex-
sido dadas al feno

un VviICio en i«

0.

_r_lzccc‘io'n(?s han

mene intime de la entidad: hipotun
suprarrenal, hipoluncion del os
t-oplasto, displasio penostica, hipotun
thmicaa hiperparatiroidismo  (4).

Hay investigadores eclécticos que op!
nan que no es una sola glandula, sine
varias las que intervienen en la etio-

patoqema del proceso. El papel que la
* sifilis puedd desempenar en la etiolo-

gic de la osteoqene&s imperfecta po- 7~

dria descartarse con solo considerar

la rareza de ésta, con ser tan frecuen-

- te la sitilis; tal vez podria aceptarsela

como una telesifilide, interpretando que

la lués fuera capaz de producir modi-

ficaciores tisulares heredabies sin ac-
tuar por si misma.

' Sintomatologia. La fragilidad ésea

es el sintoma capital y se_manifiesta

fracturas bajo las influencias mas in-
significantes y ain por la sola contrac-
cion muscular. Las fracturas son més
numerosas en la forma precoz que en
o tardig; en un solo caso de aquélia,
;o han llegado a contar hasta 113 frac-
turas. La consolidacion se verifica ce-
mo en los huescs de un individuo nor-
~mal. Las deformidades y la micromie-
lia son consecuencia de las fracturas
vy de las incurvaciones. El craneo apa-
recé voluminoso, aplanado de arriba

kacia ‘abajo y saliente lateralmente. 3

Al lade de las mantiestaciones
‘seas, la laxitud Hgamentosa que per-

w» ite dar a las articulaciones las posi-
c.ones mas variadas figura como ca-
tocteristica de lo enfermedad.

por la produccion de innumerables -

La esclerotica azul es mas irecuen-
te en la forma tardia y ha permitido
sequir en varias generaciones como
unica manifestacién, el caracter here-
ditario de la enfermedad. Este color
no pertenece en realidad a la esclerd-
tica, sino a las capas pigmentarias
mas profundas que aquélla por su
tren

isparencia deja ver.

La sordera se atribuye a otoesclero- -
sis o a modificaciones en la crienta-
- cidn de la membrana timpanica, como
-consecuencia de la deiormccxon dal'
}maso lem’poml '

En la sangre se- comprueba dismi—' .
nucion de la colesterina y del fésforo, -

con valores normales o cumentados

~ del calcio; la calcemia se eleva cuan-

do hay fracturas recientes. El resuliado
de quimica sanguinea en el presente
caso, encuadra dentro de los hallaz-
gos muy variables descritos para la
osteogenesis imperfecta, con la obser-

vacién de que el iésforo alto puede = -
-ser atribuido a su condicién de pre-

S md‘lla“' : : 3 s =Y - - - 5
“Los caracteres radiclogicos més so:

bresalientes son: incurvaciones, frac-
turas - muitiples lineares, ensancha-
miento de la cavidad medular y adel-
gazamiento de la cortical.

Pronéstico. La forma precoz se des-
aribe como mortal en corto tiempo,
mientras la tardia se eambmza dospues

dolapubertad s TN

Tmbeccueﬁoconlasd!-

_bo han intentado numerosos tmtamien- ;

tos, sobre todo del tipo endoctino, sin
resultado favorable ciguno. Se sabe
de algunos casos mejorados con para-
tiroidectomia (5). mientras que otms




vistc agravar su cuaaro chnico. ki 1os-

{ato de calcic tribasico, el lactatc de
7 gsﬂodcio vy los rayos ultravioletas- pa-
recen haber mejorado algunos casos.
Igualmente se han usado sin resulta-
do el dcido clorhidrico, diversas pre-
telnas, aceite de higade de bacalae,
etc. La vitamina D, puede usarse a las
dosis recoméendadas para ninos nor
males, pero las dosis masivas del lla
mado «choque vitaminico», son contra
producentes- (6). El tratamiento ortope
dico se dirige hacia la prevencion de

fracturas en los puntos mas débiles,
aplicacién de injertos en las pseudc-

artrosis, osteotomias correctivas, etc.
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COMPOSICION:
Clorhidrato de Papaverina,
Clorhidrato _de Octina, Difenil-aceticodietilamino-etanoletérico,-
’ Dimetilamino-antipirina-dialilbarbiturato.

Anbolhs de 1 cc.

OCTOSPASMOL

(ANTIESPASMODICO)

Ecpumos gntro-mtesnnnlea, espnmou vias urm-nns, espnmos =
coronarios, etc. -

Lahoratoms “Hormona” Bulnmhla S. A

Apartsdo aéreo 4092 -

Gous; frasco de 12 cc.

Bogota.






