
OSTEOGENESIS IMPERFECTA 

Por ERNESTO PLATA RUEDA 

El conocimiento de la_ entidad. deno
minada Ost~enesis Imperfecto con·
oénita interesa ~ obstetra por cuan~o 
sus manifestaciones más llamativas 
(fracturas de los huesos de los miem· 
brns y del cráneo) podrían a primera 
vista ser imputadas a l traumotism.:) 
d l parto. Hé aquí le. descripción de 
un caso que nos parece bastante de
mostrativo: 

Niña hija de · M-. S., prematuro d <)_ 
2. 200 QTIDS. que ingresa a lo solo d.; 
Prematuros -d~l _Instituto de Protección 

--Mmema e lníantil de Bogotá, proce 
denté del servicio ~bstétrico del Pro
ii:,sor José del Carmen A<::osto , el día 
5 de octubre de 1951. Había nacld0 
•n un parto espontáneo en presenta-

uón cefál ica de vértice; res¡:iiroción 
espontánea. Madre normal sin ante
cedentes patológicos famili ares conoci
dos·. -)U examen se encuentro: gran 
~ serosariguíneo colocado sopre _ 
el vértice del cráneo; fracturo del f-á
I!)Ur ~ de!~O; mcuivociÓn y acorta
miento del fémur izquierdo; incurva-: 
ci6n y acortamiento ·de- ombos tibios. 
Estertores· sübcrepitantes en o.mboa 
c:o:mpos pulmonares. Se instituye tra· 
tomi_ento profiláctico de lá neumonitis 
con penicilina y se admtnlstrcm 5 m}gs. 
de vitaminb iC, cado 12 horas.· 

Al d Ía sigwente se obs~rvo diami
nudón·del tamaño-de la oosa seioean- -
c:,uín~ y e~-~nton~s: cuando· se apttt

cia un notorio reorandecirniento de los 
hueS(?S cfel -cráneo, especialmente del 
occipital y parietales; gran tamaño d e · 
los'fontanelas, persistencia de las su- · 
turas y un fragmento ~e hueso móv:il 
sobre lo región panela! ize.uierda. Sé, -

_aprecia · exohalmía izquierda y es no
lo_rio el color azulado de la esclerótico. 
Se ord9nan radiografías del cráneo y 
de los miembros inferiores, · cisí_ como 
un ex·amen- seroléx;iico a · la madre." . 

-Al sexto · día presentó hipertermia 
de 39 grad_os centígrados que -fue atri
buído . a . deshidratc;rción y cedió fóci l- . 
ment o la aplicación de ·soluciones·_ 
dextrosados en h!podermoclisis. 

El examen radio)Ógico muestra qu 
-Jo osifkación de las tablas craneanos 

- es en extremo deíici~nte y - en alqu_~os 
puntos parece faltar por completo~ en 
16-p!""ª ant~topostarlor se ve muy cJa. 
raníente Un -fragmento libre .de hueso · 
parietal .Y en las laterales ~ observCJ!l --

- huesos _ wonnianos libres también. 
-En los miembros inferior s se _observo -
lnG'Urvoclón de tibias y peronés, calcl· 
flcaci6n aum·entado _ en eus aláfi!rlt y 
aspecto· normal -d las epífisis. Llamo 
la ot _nc!ón la presertcia -de todÓs los 

-~ - !. 



~- ui'. :os r:ie os1:1cac_¡,m corresponcnente:: 
r. un niño a término. En el fémur de-. .. 

., rPCho se aprecia ~a _fractura compl . · 
ta en· su 1ercio medio. 

Recibi_ó alimentación i:;,atema com
. le,me n!<:1da con balx>urre, así como 

v :lominm; .A, D y C. 

Lo s .rolog10 ma1ernó dio resul tad~ 
¡¡r,gntfvo . Los exámenes de química 

}' 111t_¡ uj_n 00 p~cticados o la niña a l.me" 
_ y rriedi9 de edad, en el Instituto Na
cional de·Nutnción, dieron lo¿ ~en--
te5:. re&Ultados: - ~ 

• - Análisis-número .. 19.- Noviembre 19· 
- de !95.J:· 

·V abes en~tracloa: · 

Calcio 9,8 Mgrs. % de suero. 
Fósforo ·6,2 Mgrs. % de suero. 
Fosfatasa 2.'1 Unid. Bodansky. 

-

Vabes normalea, método: 

..10.-5--12 Únfantes) Clork-Collip 
· 4,5-5,5 (lnfaritea) F1sk&-Subbonow. 

" - - _ 5-.12 - (infantet). }3~Whltm~ie. 

_I>laqnódco dlfereudat Cualquier 
· m anüestocióh patolÓQica de los hue

::os en un recién nacido da lugOT a 
¡--E>nsar en Jo -sífilis congénita y así ocu- -
mó en este ca.so. _$in embargo; la sí-
J 1lis ·no ataca los ht:.dSOS del .feto que 
son de o~geñ metnbr(;Ú1.0so { 1 í y_ por 
consiguiente _ 10$ ~est_ac;lones era· 
neQrulS_ en esta niñº no püed~n- rur!· 

uirse ·a síilli.s .. conqénita precoz. -Clinl· 
comente 1~~ tibias de esta nifia- dan .. 

- h ·1mpres.l.ón de las tibias ·,en sable• 
,.• ; lo sífilis, pero· lo radlOQtatía mues,. 
::11 q u -tal .aspectó_ no 8S dabl?Ó O pe- -:_ 
í1;.,stltis, 81nQ O_ siqipJe lncurvaclÓn; 
od m6a, la . .tibia -·~n sable•, no .. es 
tam poco man.lf~aci6n· dé .sUUÍs .ecn9é-

m)c Ph?c:oz. · i.as frac turas df-. ·tos hu.: · 
sos largos son excepcionales e-amo mo• 
n~estocfón de sífilis conqénita orecoz. -
El -signo. radiol6Qicó -_ c~terístico de 
la sífl iis congé--nilci es la -~steocondritis 

--de los exir midades de los huesos lar
C)0S, evid .ri te rn PntE> ausente en este co
so Por cim parte , lo madre de esta 
niño es cl:nv·o y s rolÓgicomente n· - -

- grnivc paro siíilis. 

El acostom!ento de los muslo; hó
r ía pensar en una ac;ondroplasia;-~o 

_no _exist~ en este iaso~el .aspÉlcto rod» 
.. lógico- canxteristico de· ~ta . ttrúermEr 
-· dad: huesos wrfos, epífisis.· crgranaa-
das e irreqÜ}Ót:es. . - - -

FIOU_RA 1 _..., .... 
• • < 

_ ~E r~ftismo ..congénito de grígen si- _. __ 

-Jtlíticó, & qu~ -hablara_ M~; ~ no > rf::;' ;,.. 
• ~ta (2) y el 'togui~o .. verd_a.d&= ,'j. i : 
aro congéJillo, por carenc1aa m<;teJJ>cm · - • 1~-.:. , 

' - - • - -;¡,.¡ 't 
..,e excepct~al. Au_!l ·óce:ptando tal pó.-~~ • - '~i 

- 'Sibilidad, b:mto el aspecto -:rodio1ógico - • · ,. 11 
.de 1a-3 . ~iflsie . como .. loa hall07401 - . 
qu{rni~a aanr;Juinaa 911 ~esta 11tt\t1;J • -

- cartan.taf dla9t>ÓftCO, - -.; ·:: · ,,: .. - . . ~ : -':--.. ::~."'J -'!;. .. 
. . - - - . . 
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matism o s,bstétrico, tanto por la multi
plicidad de las .manifestaciones óseas
como por el aspecto radiológco. de los 
huesos. -

Diagn-óslico positivo: 
i:-r.pETfe::-tc congé~ita: 

ü_steogenesis 

E desc-onoc1miento de ic naiu-ro!eza 
Í:, 1:;:, C <o lo enfermeciad que nos ocu
rc: se po:~,, de rnanill sto al consid ror 
quE-' e x"!stl:'! paro elk, 23 d0nominac10, 
_nes. _diferentes (3). Exis1en de ello dos -
iorrrias clínicas; UDO conqénita y ol~O 
a dquirida. La -may_or discrepancia -ha 

-_ surgido . al tratar ~ deterrntnm.- -sl le 
forJ'!lO Congénita y la_ forma -adq\J.irida 
son-manifestaciones de 'Una mismd en
fermedad º-son dos entidades dtleren
tes. Al igual -que en otros temas de la 
m~icina, los .investigadores se han 

_ dividido en- c-uni_cistas» y «dualistas», 
y el litigto aún no ha _recibido- solución 

_ adecuada~ . Para mayor claridaq -en lo 
·exposición, aceptemos- de momento 
q ue la enfermedcid..es _ona ~lá eon_dos 

- yariedo_des ~ en cuanto al - tiempo_ de 

FIGURA 3 

aparición: una formo precoz o cot1gé
nita (enfermedad de Vrolilc} y una far: 
ma tardía llamada Osteopsatirosis de 
Lobstein. Nuestro--cosp es entonces del 
tipo Vrolik. 

Es realmente una entldád rara, pues 
en los últimos tres años . sólo · hemos 
t~ntdo oportun1daci=Ae observar _ dos 
cosos sobre un ·total de _ 14.000 __ -nifios_ 
qu ocupan la · Sana.Cuna del Insútu
to de Protección Materna e -lnfanti.1, 
áurant€· este lapso de tiempo. Es más 
frecuente en las mujeres que en los va
rones. 

Etiopatoqenta. - La herencia parece 
que tiene influencia en la forma tardía,
la -éual se transnúte con .oar-6cter men
deliano domlnanté, ·COSO --qué no pcu- , 
rre con la forma precót, esto sirve de 
qpoyo a Jos ·-auaíistas pÓra separar 
las dos entidades. Sin _embarQo, los 
unicist~s alegan a su fav.or el -hallaz- · 
go de casos- altemqs _ge üno -y otra . 
iorma en la misma famfUo. En térnw 
nos genei:al s sá_-.cr~k( que 



e-:> ur. v1c : €:,, ;e ío rmoc1on cie tooo 

e! mesenqu irna, de dond resu ltan las 
• consiguientes alteraciones en los tell · 

d os de erigen mesodérmico (huesos. 
escl rótica , ligamentos). Numerosas ex· 
, ;icocioh es han s ido dadas al len · 

m ':-.e ínl lm C' lo n t1 o .: h lpo!u · 
,·;" su r, rr, 1 ::t1.l. iurofu: 1~· 1,: :1 e l os 

: ¡,-if.1 , , d1¡;¡,los_¡n p -n o:0 t1,-c1. h1 fu! : 

Lo e sclcro tico azu l s más frocuen· 
te en la forma tardía y ha permitido 
seqúir ~n varías _ generaciones como 
única mqnlfestaci6n, el carácfer here
di tar io de la e11íerrrwdad . .E:ste color 
no - ~tenece en realidad a la _-escleró
tico , · smo a las copas pig:i~enlarios 
n á s re fundas que aquélla por su 
tr,1ns¡ re ¡¡c10 deia v er. 

La sorde ra s _ at.ribu ye a oloesclero-
sis o a modificClC1o ri.es en lo ori_enta-· _ 

- ción de la membrana timpánica, -como - . . 

,· . ·:1 timir0 h1rerpci rat iro1ci1 smo \4 ). 

E ay in v st !ga 1.. orf>s .clécticos que o ! -

q uP ñ0 e s una sola glándula . s ino 
varias · las que. i~tervienen ·en la e llo

- .patogeni!l ciel_ ptoceso._El papel .que)a 
-consecuenci; de lo . deforma.c~ÓI\ d~l - -_ -. _ -
~ ueso temporal~ -

• s i.fÍÍis puedá desempeñar en la ·euolo
g í<;i de la ósteogénesrs imperfecta- -pe
.dría descatiarse· con sólo considerar-· 
la rareza de ésta. con ser tan frecuen: 

- te la s ífi lis; tal vez podría . a ceptársela 
como una telesililid . interpretando que 
le lués fuera capaz de producir rnod. i
fica cior.es tisulares her:edables sin OC.· · 
h.Jar por sí misma. 

: S1ntomatoloqía. _ La fr-aQiiidod ósea . : 
es el síntoma capital y se .manili.esta 

En -¡a sangre se ' comprueba- dismi-. 
nución de -la -col~sterina y ~el fósforo,_ 
con- va.lores normales o. aumentados 
del calcio; la é:alcemia se eleva cuan
do hay fracturas recientes. El resultado 
de QUÍ[!'liCO sanguínea eo el presente 
caso ; encuadra dentro de -los hallaz
gos muy variables descñtos paro la 
osteoqenesti imperfecta, con ló obser-· 
vación de que _el f6sfÓro oito puede . 
· ser atribu_í~ -ª su condicl6.n -de pre-. 

~ por lo p~ucción - d~ innumerab[és . ...:_ . maturci. - . ; " . . . ; 
fracturas bajo las lnfh,1endaa ~ fn- . -.-A tos caractern tadioloqiCOtJ. más-· ao: 
$l<;milicantes: y a ún por la sola contrae- hresallentes son: tncurvadon~. lrci.c- . 
c ión muscular. Lea fracturas son ·mós turas .- múltfples lineares~ ensancha-
nu merosas en la forma precoz "que .. en m iento de la cavidad medular y adel• 
lo tard ío; en un solo ca so de aquélla. gazamiento de la cortical. -
se· han llegado a contar hasta l J"3 frac-
turas. La consolidáción se verif.ica _CQ:- Pronód~--La formó Pt~oz se des-. 
mo en los huesos de un individuo :nor- atbe _como. mortal -eñ corto -tiempo, 
mal. Los deformidades y la Ínicromie- mientras la t~día se estabiliza después . 

. lío son ··coñsec:uencla de los fracturas . de Jo pubertad. ' . ,, ~;.:._ ,>.:- . 
- - - - - -. .. - - -- :. .... ~ ~ ,-

.;,; ~ :--

y d_ 1~ l.ncu.ryaciones. El cráneo CJPCl= ·-G·. TN1nmtalo, De ocueraP,con· las c:if 
voluminoso, ~lanado de . arribo . , ,~~ ~onceptj.o~ 1t~0<1Étniea8,- ~ _ , 

ha la -abajo . y sallen te lal:l'U'alme,nte. . . :'-. han intentado num~ tratainleñ• _, •.. : . ·> 
_ Al · lado - de las manifestqclones tc;)a, sobre topo del tipo •pdoctino, slri : _ · ¡ 

é,. i as: la laxitud ligamentoso que _per- . 'resóftado fovorable alguno. 'Sé sah& ... 
11J t,:11 dOT a 1~ articulaciones las pos!· . dé 'algutlOIB casos hlO)OTacfos con pQt'a• , 

- ,;: ,rm s más varia.das fiQuro como ca• - : tiroldeciom.kr -~5), . .c.:mlentr:as : que o~ ~ (.:r,- -~r~~ 
_ t cterfoUca de Ja -enfermedad.- -. tratádoa·éo:n ~ó·~~~ ~- :~·,.;~.¡;¡_~~ 

:~; ··,....:_;,·:;,· "t:):+.·:~~·qi-(i' 
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OCTOSPASMOL 
(AN_TlESPASMODJCO) 

COMPOSJCION: 

Clorhidrato de Papaverina , 
Clorhidrato _ d_e Oetina, Difenil-aceticodietil•mino-etanoletérico,- · 

_ DimetíÍamino~intipirina-dia.Jilbar~it-urato . . . - -

·Ampollas de l ce. - - Gotas~. ~asco dt 12 -ce. 
~ípi.am~11 ga1tro-inte1ti~ále1; espumo, v", .... urinari~~;-_ e~~oe :; _ ·~ ::' 

-. - coronarios,- etc. : - '. '.·-·, 

Laboratorios .. Hormona·~·-- -Colombhi,. s.-,~ -
A pattado aéreo 4092 • .Roiotá. Ja-------------------_, ____________ _. 
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