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I N T R o D u e e I o N . 

El objetivo de ésta tesis es el de dar a conocer las diferentes -

caracteri sti cas clínicas y radiográficas de una de 1 as 111a 1 formaciones -

genéticas 111ás raras, como es 1 a Osteo¡>etrosi s ó enfer111edad de A 1 bers- -

Sch!inberg que aunque es ¡¡oco co;11ún ¡>odria111os encontrarla en 1 a ¡>ráctica 

diaria, por lo que debemos estar ¡>re¡iarados para cuando se nos ¡>resente 

un caso de éstos. 

Escogí el te11ia de osteopetrosis, considerando la importancia que

tienen las características clínicas y radiográficas que afectan a los -

dientes y maxi 1 ares y que ade,nás debe ser de gran ili1¡iortanc i a para e 1 -

odontólogo el estar familiarizado con ellas, a fin de ¡Joder realizar -

un trata11liento adecuado, 111ediante un buen diagnóstico. 

Existen gran cantidad de osteo¡.>atias, tales como la enfermedad de 

Paget, las metástasis óseas y la osteomielitis entre otras que presen -

tan cuadros muy ¡iareciclos al de la osteo¡Jetrosis, y que debemos saber -

diferenciar ¡>or inedia de un buen diagnóstico. 

La osteo¡>etrosis hu111ana 6 enfer111edad de Albers-Schonberg fue des

crita en 1904 por el eminente radiólogo ale111án que le diera su nombre.

y fueron Karshner en 1926 y Pirie en 1930 quienes 111encionan ¡>or vez pr2_ 

mera los tér111inos ele osteo¡Jetrosi s y enfermedad marinórea respectiva1nen

te, para denominar és~a entidad. 

· Es mi intención al tratar ésta tesis, aportar 1naterial que pueda

ser de gran utilidad a mi ¡¡rofesión y servir de ayuda a 111is compañeros

en algún momento de su ¡iráctica ¡>rofesional, describiendo ésta enferme-
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dad y sus cambios de la manera más co111¡>leta ¡)osible, haciendo énfasis -

en 1 os datos di agnósticos 1nás i111¡)ortantes. 



C A P I T U L O 

E T I O L O G I A 

La Osteopetrosis hu111ana o enfer1nedad de Albers-Schonberg fue des

crita en 1904 ¡Jor el eminente radiólogo alemán que le diera su no111bre,

cuando asocia una fractura interactiva de fémur con una condensación -

ósea generalizada en un ¡Jaciente quien fallece a los 49 años ¡>or un cua 

dro ané1oico. 

Fueron Karshner en 1926 y Pirie en 1930 quienes 111encionan ¡>or vez 

prí111era los tér111inos de "osteopetrosis", y 11enfer111edad 111ar111órea" res,Je:_ 

tivamente, para deno111inar ésta entidad. 

De ésta 111anera quedaron delineados los ,.irincipales caracteres de

ésta afección: Osteítis hereditaria condensa1r~e y generalizada acompañ!_ 

da de fragilidad ósea y sfndroine ané111ico i.nportante. 

A ¡>esar de estar descrita desde 1904 es una enfer1oedad rela~iva -

111ente rara, en la que actualmente las perspectivas tera1>éuticas han su

frido un cambio muy esperanzador con la introducción de algunos trata -

mientos, los cuales 111encionaremos en el transcurso de ésta tesis. 

Por sus características sinto111áticas ha recibido también las deno 

lílinaciones, suma111ente descriptivas de "enfen.1edad rnar.11órea", "enfen11e -

dad de los huesos de 111ár111ol ", "osteosclerosis congénita", osteo¡Jatia -

hiperostótica esclerotizante, osteosis ebúrnea, huesos de i11ármol ó de -

yeso y osteosclerosis eburnizante eritémica, ési:as denominaciones seña

lan la densidad y dureza del esqueleto, y "osteosclerosis frágil gener~ 
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lizada", que hace referencia también a las consecuencias de esas altera 

cienes. 

Esta enfer111edad ti ene diferentes e 1 asificaciones ó formas el ini -

cas. 

Es de etiología desconocida, trans1nitiéndose por vía genética - -

autosómica recesiva (fer.na maligna) y do,ninante (forma benigna), con -

una frecuencia s i111i 1 ar en varones y 111ujeres, aunque con 1 i gera ¡:irefere~ 

ci a por el sexo masculino. El trastorno ¡Jri nci ¡Ja l sería un déficit de -

resorción ósea con un aumento cons i gui en·~e de la densidad. La enferi.1e -

dad reces i va autosó111i ca se califica de 111a 1 i gna porque cuando hay homocJ. 

gosidad a¡Jarecen cambios óseos in útero ó durante la lactancia, que mur 

chas veces causan 1 a 111Uerte. En contraste, e 1 cuadro de¡:iendi ente de un

modo de transmisión autosómi ca do1ni nante es rel ati va111ente benigno. Exi ~ 

te desde el nacimiento, pero la enfer¡¡¡edad se descubre hasta la segunda 

infancia o en la vida adulta. 

El mecanismo de ésta alteración aún no resulta claro y tam¡Joco -

si la paratiroides juega algún pa¡:iel en el 1nis1110. Algunos autores men 

¡;:ionan ce¡Jas de ratas y ratones con cuadros óseos parecidos, aunque no

idénticos.La cepa "ia" de ratas ¡:ior ejemplo,,.iresentael fenómeno de'· cree..!: 

miento óseo nor1nal ¡JOr a¡.>osición, ¡:>ero ausencia de resorción ósea fisi~ 

lógica. En estos ani1nales, la cantidad de osteoclastos es normal, ¡:iero

son afuncionales. Esto se relacionaría con el hecho de que éstas célu -

las son deficientes en ácido ribonucléico. Los genes defectuosos tam -

bién podrían estar asociados con la ¡Jaratiroides en estas r~tas, pue,to 

que la inyección de hormona paratiroidea ,:iroduce resorción 65ea. Esi:o -
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sugiere que es necesario que haya un cierto nivel de dicha hormona, 

ade,nas de la presencia de osteoclastos ¡>ara que ocurra resorción ósea

normal. La ce¡Ja gris letal de estos ani,nales presenta un tipo de tras

torno del 111etabolismo óseo similar al observado en la rata "ia". 

La den si dad mar111órea de los huesos contrasta con su fragilidad. -

Los el e111entos he1nato¡)oyéticos son ahogados ¡Jor la proliferación ósea, -

lo cual origina una ane111ia de tipo a¡Jlásico. 

Se han ¡JUbl icado cerca de 200 casos desde que fue reconocida por 

Albers-Schonberg como una entidad clínica definida. Se desarrolla a -

edad temprana y da ca111bios importantes en los dientes y la boca. Se -

trata de un proceso generalizado que oblitera los es¡)acios de la médu

la osea. La reducción del contenido 1nineral ¡Jroduce una dis111inucion de 

la formacion de las células sanguíneas con la consiguiente anemia y -

dis111inucion de la infecciOn; la osteomielitis de los maxilares es un -

peligro característico de estos enfer111os. 

La osteopetrosis empieza en las ¡lri111eras etapas de la vida, ¡Jero 

no puede diagnosticarse hasta la segunda década o en la juventud. Aqu! 

llos casos que se diagnostican en las ¡)rimeras eta¡Jas de la vida son -

más graves e incluso fatales, mientras que aquellos que se manifiestan 

en la edad adulta son general111ente más benignos y compatibles con la -

vida. 

Esta enferll\edad tiene diferentes clasificaciones o for111as clfn\• 

cas. Como quiera que la sintornatologia clínica no guarda exacto ¡)aral! 

lismo con la intensidad de las lesiones óseas, y el curso clínico y la 

gravedad varían de modo considerable, algunos autores distinguen una -
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forina benigna y otra 111aligna; otros describen una forma infantil y otra 

¡iropia del adulto, y finalmente, formas con ane1oia y otras con ausencia 

del cuadro hemático. 

Otros diferencian cuatro tipos clínicos, de acuerdo con el tipo -

hereditario y su evo 1 uci ón clínica; 1) con sucesión monofénica dominan

te; 2) con sucesión polifenaria dominante; 3) con sucesión rnonofenaria

recesiva y 4) con sucesión polifenaria recesiva. Las formas más graves

serfan recesivas, y las más leves, de ti¡io do111inante. 

tl valor de estas distinciones es en general relativo. Conviene -

recordar, desde el punto de vista práctico, que la for111a infantil suele 

tener un curso rapidamente progresivo, con alteraciones sanguíneas con

carácter grave y un pronóstico mortal a corto ¡ilazo (uno ó dos años), -

En cambio las formas que se 1nanifiestan en 1 a ¡:iubertad son de curso pqr 

lo regular benigno y con sinto111atologia escasa. Su descubrimiento es a

veces casual, al ¡¡roceder a un exa111en radiológico por un traumatis1110 -

con fractura, o bien debido a causas ajenas a la lesión ósea en radio -

grafías de tórax o de riñón. 



CAPITULO II 

MANIFESTACIONES CLINICAS. 

Aunque la enfermedad se inicia ya en la vida fetal, por regla ge

neral sus ¡Jrimeras manifestaciones se descubren antes de los doce años, 

solo el 20% de los casos se diagnostican en el ¡Jrili1er año de vida. Oca

sionalmente una radiografía de embarazo per111ite un diagnóstico antes de 

nacer. 

La osteo¡ietrosis presenta grados muy variables de gravedad y asi

mismo manifestaciones muy diferentes. La enfermedad como 111enci onabamos

anteriormente puede diagnosticar se en utero mediante pe 1 vi1netrí a y e 1 -

niño puede nacer muerto. En el período neonatal se observan a veces an!_ 

mia grave, ictericia, agrandamiento de hígado y bazo y muerte precoz. -

Más tarde en 1 a infancia ¡iuede haber una ane111i a de ti ¡lo 1 eve o moderado 

y retraso en el creci1niento normal. En los adultos, la ane111ia es 111ani -

fiesta y existen antecedentes de fracturas frecuentes en la infancia de 

bidas a la fragilidad de los huesos. La enfermedad ha sido atribuida a

una disposición anormal de las fibras colágenas, dando lugar a un tras

torno del proceso de resorción. 

Existe una extraordinaria facilidad para la producción de fractu

ras, ya espontáneamente, ya a consecuencia de un trau1natismo ó en un -

simple acto de la vida cotidiana. A 1nenudo son indoloras y pasan inad -

vertidas con facilidad. A ,iesar de ello son datos que permiten descu -

brir la enfermedad. 
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Las fracturas se presentan de manera casi exclusiva en los huesos 

largos; el fémur se afecta con la 111áxi111a frecuencia; le siguen en orden 

decreciente los huesos de la pierna y los del antebrazo. Se han regis -

trado en varias ocasiones roturas del istmo interai>ositario (espondilo

sis traumática) en los arcos vertebrales i>osteriores de las últimas vér_ 

tebras lumbares. Las fracturas i>ueden ser múlti¡>les y su carácter más -

significativo es el de su trayecto transversal en for1.1a de i>látano ¡Jar

tido en dos. Su consolidación es por regla general nor111al, aunque algo

retardada. 

Pueden presentarse fracturas de repetición. Las fracturas no son

un síntoma constante en la enfermedad de Albers-Sch'ónberg, ¡Jues pueden

faltar incluso en los casos más ti¡>icos. 

Además de éste tipo de comienzo clínico, la enfer111edad puede a V! 

ces manifestarse por una anemia intensa del tipo aplásico (35%) o por -

trastornos de la visión ( 8%). 

Las alteraciones sanguineas son las que confieren más gravedad a

la enfermedad. La intensidad de la anemia difiere según los casos y el 

curso de la enfermedad; de ordinario, varía entre 2 y 4 millones de - -

hematíes, pero a veces es mucho más intensa. La anemia suele ser de ti

po hipocrómico y en ocasiones adquiere el ti¡>o a¡>lásico; otras seudole.!!_ 

cémico, y hasta de carácter pernicioso, sin que exista una exacta co -

rrespondencia con la intensidad de la lesión esquelética. Hay casos en

que el valor globular es normal o elevado. Los leucocitos solo están -

aumentados en pocos casos; la mayoría de las veces hay leucopenia. Es -

frecuente el hallazgo del 3 al 10% de mielocitos. En la sangre circula~ 



9 

te de muchos pacientes se encuentran eritroblastos 5 al 15%, sobre todo 

en las formas más graves del lactante; de ahí procede la deno111inación -

de osteoclerosis aburnizante eritémica. 

En relación con estos trastornos aparecen hepato y esplenomegalia 

inconstante e hipertrofia de los ganglios linfáticos, síntomas que son

directamente pro¡)orcionales a la anemia; son utás frecuentes en el niño; 

y su ¡:iresencia agrava la enfer111edad. 

En los pacientes portadores de la enfermedad 1narmórea la anemia -

se debe al reemplazo de la 111édula hematopoyética ¡)Or tejido conectivo -

fibroso. En las formas más malignas de la enfermedad se observa además

de esplenomegalia y he¡)ato1negalia, adenopatías 111últiples en un intento

de hematopoyésis ectópica co1n¡Jensadora de la falla medular. 

Como regla de pocas excepciones la calce111ia, la fosforemia y la -

fosfatasemia alcalina se encuentran en sus niveles normales. 

La osteosclerosis generalizada que domina el cuadro anatomoclíni

co es casi siempre simétrica aunque, sobre todo en los huesos largos, -

Los enfer111os presentan una facies muy característica: es ancha, con las 

órbitas muy separadas (hipertelorismo), Ja nariz achatada y los pómulos 

y eminencias frontales muy prominentes. 

El compromiso craneal apareja serias repercusiones tales como - -

hidrocefalia, retardo mental, atrofia de los nervios ópticos, sordera.

parálisis facial y ocular, neuritis y parestesias, atribuibles a compr!:_ 

siones de los elementos nerviosos por achica1i1iento de los agujeros, con 

duetos y compartimientos craneales. 
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El sfntoina ocular más importante es la atrofia del nervio óptico, 

que puede producir ceguera completa. Su comienzo es precoz; inclusive • 

se han presentado casos de niños nacidos ciegos. La causa parece ser en 

muchos casos la reducción del agujero óptico, y en otros la hidrocefa -

lia, la cual puede atribuirse al proceso de condensación ósea de la ba

se craneal que, al dificultar la circulación venosa de retorno a nivel

de los agujeros basales, determina hipertensión del líquido cefalorra -

qufdeo. Se han descrito ede111a de la pa,Jila, nistagmo, estrabismo y par_! 

lisis del nervio motor ocular externo. 

La osteopetrosis puede afectar a los illaxilares y originar dificu!_ 

tades para el odontólogo pues la dureza y densidad del proceso condens_! 

dor dificulta y hasta impide la erupción dentaria. Al igual que en los

demás huesos los traumatismos menores pueden fracturarlos, especialmen

te la 111andfbula. Las extracciones dentarias son en tal sentido muy pelj_ 

grosas puesto que el hueso denso produce mayores dificultades mecánicas 

durante las extracciones dentarias, y las complicaciones postoperato -

rías durante el proceso de cicatrización se ven incrementadas co1110 con

secuencia de la irrigación sanguínea restringida así como la vitalidad

reducida de los huesos escleróticos. La erupción de los dientes puede -

resultar retardada ¡>or la .nayor densidad ósea, y una trastornada vital_! 

dad del hueso parece predisponer hacia el desarrollo de una infección -

tanto periodóntica co1i10 peri apical. La ausencia de erupción dental se • 

relaciona con la falta de reabsorción ósea, la osteomielitis y la inte· 

rrupci6n en el desarrollo de las raices dentales. 

Paradójicamente los dientes que eru¡>cionan son ¡iobremente calcifj_ 
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cados y ¡>ro¡>ensos a las caries, hay hipoplasia del esmalte y deformaci~ 

nes de las coronas y raíces, ¡)ero la estructura nor .. 1al de los dientes -

es regular. 

Co1ílO consecuencia de 1 a ese 1 ero sis di s1i1inuye e 1 a¡Jorte sanguíneo

a 1 tejido di¡)lóico de los huesos afectados, es ¡Jor eso que son muy sus

ce¡)tibles a la infección ¡)Or sus ~obres defensas. 

Esto tiene significación es¡Jecial en los waxilares dentados ¡)Or -

la gran frecuencia de las infecciones dento11eriodontales. La osteoi11ieli 

tis en tal terreno es frecuente. 

C:s característico que la resistencia contra las infecciones dismi 

nuya y haya frect1entes caries dentales con ¡Jeriodontitis y ,ieria1Jicitis 

que determinan con re 1 a·i:i va frecuencia os teomi el iti s de 1 111axil ar. El p.:_ 

ligro de la necrosis en los 111axilares ¡ior la dis11linución en la resiste!!_ 

cia a las infecciones es tan grande, que algunos wédicos sugieren la ex 

tracción de todos los dientes antes de que se infecten. 

Existen ya ;irecozlilente retrasos en la eru;ición y desarrollo de -

los dientes, con defectos estructurales. Las raíces de los dientes son

hipoplisicas y ¡Jresentan oliliCeración de las cá1i1aras ¡)Uli-Jares. Algunos

enfermos sufren algias torácicas y en las extremidades. Puede haaer re

tardo en la 111enarquía y flujo menstrual escaso, ¡)robable111ente ¡)Or com -

presión sobre la hipófisis. 

Se han com,irobado retrasos del crecimiento, con a¡)arición demora

da de los ¡iuntos de osificación; sin e111bargo, el creci111iento y desarro

llo e¡Jifisario 11ueden ser nor.uales, lo que revela que la alteración os

teocondensante se ha verificado después de la a¡Jarición de los centros 
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de osificación primarios o que el ¡Jroceso no hailía afectado aún estos -

centros. A menudo hay deformaciones craneales (prominencia de las tube

rosidades frontales, hidrocefalia y retardo en el cierre de las fronta

les). A veces se co1nplica con raquitis1110. 

En cuanto a las ali:eraciones humorales, la calce111ia y la fosfate

mia parecen ser normales, pero se han ¡Jublicado casos con hi¡Jercalcemia 

e hi¡Jerfosfatemia. La fosfatasa plasmática es nor111al o algo baja. En -

los balances de calcio y fósforo, el balance cálcico es positivo con -

ali1,1entación normal y más con una medicación antirraquítica; continúa -

siendo positivo a ,:iesar de la a¡Jortación de cloruro a111ónico y de inyec

tar extracto ~aratiroideo. 

Las dis¡.1lasias diafisarias son frecuentes pero solo mencionare111os 

una. La osteogénesis imperfecta (fragilitas ossiu111) co.no la acondro¡Jla

sia, era conocida ya en la antigUedad y los trastornos provocados se rn! 

nifiestan en varios órganos; sin embargo, las alteraciones óseas son -

las más importantes. E:l defecto consiste en la falta de for111aci ón de la 

matriz ósea. La lámina de cartílago epifisario es nor111al y en la u1etáf.!_ 

sis se encuentran espículas de cartílago calcificado, ¡Jero la formación 

de te ji do osteoi de está reducida (una for111a de osteo¡:ietrosi s congénita). 

El hueso corti ca 1 no contiene osteo111as, si no que ¡iresenta una rnatri z CE_ 

lágena de estructura desorganizada y que se µarece a hueso fibroso; su

reemplazo no es ni rá¡Jido ni fácil en éste caso. 

FORMAS CLINICAS DE LA i::HFERNEDAD. -

Como quiera que la sintómatología clínica guarda exacto µaraleli_! 



13 

'''ºcon la intensidad de las lesiones óseas, y el curso clínico y la gr~ 

vedad vari an de 111odo con si derab 1 e, a 1 gunos autores distinguen una forma 

benigna y otra maligna; otros describen una for111a infantil y otra pro -

pia del adulto, y finalmente, formas con ane111ia y otras sin al teracio -

nes del cuadro he111ático ;Jera con fracturas. 

Otros separaron cuatro tipos el inicos, de acuerdo con el ti,Jo -

hereditario y su evolución clinica; 1) Una for111a 111onofenaria do1;1inante

con curso leve. 2) Un i:i,:io ¡Jolifenario dominante, iniciah1ente benigno, 

pero que 1 uego de sarro 11 a una intensa ane1oi a. 3) Una for111a r11onofenari a

recesi va con curso leve, y 4) Una for111a recesiva letal. Así las forrnas

más graves serian recesivas, y las más leves, de ti¡:io do111inante. Los ti 

pos más frecuentes son recesivos autosó111icos. El valor de éstas distin

ciones es en general relativo. Conviene recordar desde el punto de vis

ta prktico, que la forlila infantil suele tener un curso rá¡Jidai11ente pr~ 

gresivo, con alteraciones sanguíneas de carácter grave y un ¡Jronóstico-

111orta l a corto ¡J 1 azo (uno o dos años). En ca111bi o las fori11as que se ,Jre

sentan en la ¡Jubertad son de curso ¡Jor lo regular benigno y con sinto111a 

tologia escasa. Su descubriMiento es a veces casual, al ¡Jroceder a un -

exa111en radiológico ¡Jor un traumatis100 con fractura o bien debido a cau

sas ajenas a la lesión ósea (radiografías de tórax o de riílón). 

Las 111encionare;11os como tradicionalu1ente se ha venido haciendo y -

serán consideradas se¡Jaradamente, ¡Jues podrían re¡Jresentar dos enferme

dades diferentes, caracterizada cada una por una for1na genética diferen 

te. 
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La genética de la osteo¡¡etrosis la han estudiado bastante y las -

manifestaciones clínicas de las dos foruias de enfer111edad son bastante -

diferentes y ¡¡ueden ser utilizadas para hacer la distinción entre ellas. 

1) Osteo¡¡etrosi s recesi va autosómica. 

La osteo~etrosis recesiva autosóurica está caracterizada en la ma

yoría de los casos por un au111ento de densidad de casi todos los huesos

Y las complicaciones que ocurren a causa de la falta de absorción de la 

esponjosa ¡>ri10aria y de su ¡¡ersistencia: anemia, hepatospleno111egalia, -

amaurosis, sordera, ¡:iarálisis facial y osteoi11ielitis. Los huesos afect~ 

dos están dilatados, a¡) 1 anados y densos, estando alterados con 1 a mi s111a 

intensidad la e¡¡ifisis, u1etáfisis y diáfisis, y no ¡>udiéndose distin -

guir radiográfica1i1ente entre los huesos cortical y esponjoso. 

flan aparecido frecuentemente casos de osteo¡)etros is rece si va auto 

só1aica en her111anos y la consanguinidad la han dei.1ostrado ya. Han descr.!_ 

to la concordancia en ge111elos rnonocigóticos que ¡Jadecian esta enfer1¡¡e -

dad. 

La frecuencia se ha esti111ado desde l por 100,000 en Brasil hasta-

1 por 200 ,000 al nacer y l ~or 500,000 en la ¡)Oblación general. Sin em

bargo ninguno de estos dos estudios intentó separar las dos for1;ias gen!_ 

ticas en cuanto a su frecuencia. Se han co"1unicado 111ás de 250 casos. 

La forma recesiva es la 1nás intensa y ¡)uede ser reconocida en út!:_ 

ro o al nacer. Se subdivide en: a) Una variante congénita o neonatal y

b) Una forma infantil. La forma neonatal está caracterizada ¡Jor anemia

intensa, ictericia, lle~atos~lenomegalia y falta de desarrollo. ~n la -
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forma infantil, el paciente puede nacer muerto o soJrevivir sola111ente -

algunos meses. 

Todos los huesos tubulares pueden estar afectados, pero el creci

tíliento suele ser normal. El cráneo está engrosado y denso, principal1.ie~ 

te en su base y también está alterada la bóveda del cráneo donde se PU! 

de reconocer el diploe. Los huesos u1astoides y senos ¡Jaranasales están

mal aireados y los huesos faciales aparecen 111ás densos de lo non1ial, 

Son muy frecuentes una visión defectuosa y nistagmo, La atrofia ó¡¡tica

por la presión del hueso sobre las venas ó¡Jticas es una corn¡Jlicación r! 

lativamente frecuente. La ¡iarálisis facial se debe a la presión del hue 

so denso sobre el agujero del sé¡:itimo nervio craneal. 

En la infancia puede ha~er una aneí11ia de ti¡Jo leve ó moderado y -

retraso en el creci1,1iento nor1ílal, En los adultos la anemia es ¡¡1anifics

ta y existen antecedentes de fracturas frecuentes en la infancia, debi

das a la fragilidad de los huesos, estas fracturas son múltiples y a V! 

ces, llegan a cientos, ocasionadas ¡:>ar traumatis1nos leves o hasta sin

trau111atis111os (escribiendo, caminando o sim¡Jle1ílente al dar vuelta en la

cama). Estas fracturas curan rápida111ente con formación de un cal exube

rante, com¡:iuesto en gran parte por cartílago. 

La osteomielitis de los maxilares parece ser una co111plicación i111-

¡)ortante en 1 a extracción de dientes y ¡Jrobab 1 e1aente la causa una i rri -

gación sanguínea deficiente. Huchas veces hay ap 1 as i a de varios di ~n : 

tes ¡Jer111anentes. 

Los dientes parecen estar alterados solo secundariamente a ca~5a

de la falta de resorción ósea y osteomielitis, que es un hallazgo fre -
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cuente en los maxilares. La falta de erupción de los dientes y deten -

ción de la formación de las rafees parecen estar relacionadas de esta -

manera. Se ha señalado una elevada frecuencia de caries dental aunque

no ha habido ningún control efectivo de la frecuencia de esta altera -

ción. 

Los enfermos con alteraciones graves son 1nuy desgraciados, ya que 

las fracturas óseas múlti¡>les provocan el acortamiento y la deformación 

de las extrelilidades, haciendo i111¡)osible la deambulación. 

2) Osteopetrosis dominante autosómica benigna. 

La osteopetrosis do111inante autosó;,Jica benigna suele a¡Jarecer algo 

más tarde en la vida que los tipos autosómicos recesivos y en la mayo -

ría de los casos no presenta fracturas por traur,ias ;nínimos y progresa -

más lentamente. No es raro que ésta enferilledad se descubra al efectuar

radiografías generales ó en la revisión radiográfica de la familia de -

un paciente con una osteo¡Jetrosis benigna conocida. 

Se ha demostrado mediante tales investigaciones que ésta enfor111e

dad se desarrolla silenciosa111ente durante los ¡Jrirneros años de vida, ma 

nifestándose ¡)Or un aU111ento de la radio¡>acidad del cráneo. La densidad

es más intensa en los extremos di afi sari os de 1 os huesos 1 argos, exten

diéndose gradual111ente hacia las e¡Jífisis y la cavidad 1i1edular. 

Al contrario de las formas recesivas autosómicas, la forma domi -

nante autosóinica no está asociada con ane1aia, hepatospleno111egalia, ama!!. 

rosis, sordera o retraso mental (una exce¡Jción a lo anterior son dos P! 

cientes) de los cuales uno era retrasado mental y ciego; y el otro te -
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n'ia µarálisis facial, la enfermedad en estos ;.iacientes tal vez era de -

ti¡Jo recesivo y aparentaba ser dominante, ya que el otro ¡Jrogenitor aca 

so era un portador, 

Los tiempos de iniciación de la calcificación y cierre de las e¡J.!_ 

fi sis son los nor;.1a les. En general existe falta de re1ílode l ami ente, es¡>!:_ 

cial1aente visible en el fé1ílur y tibia. Casi todos los huesos acaban ¡)Or 

estar alterados. Las vértebras adquieren una for;,¡a en "emparedado" y al 

princi¡Jio del curso rte la enfer1nedad debido a la calcificación de las -

su¡Jerficies su¡lerior n inferior y casi sie111¡Jre hay una banda se1,1ilunar 

de densidad au111entada ó dis111inuída, ¡.Jaralela a la cresta ilíaca. 

En e 1 cráneo hay un engrosa111i en to de 1 a base con pro 1 iferaci ón -

ósea en las a¡iófisis clinoides anterior y posterior. Ta1nbién ¡iartici¡)an 

los senos, que acaban 1lor desaparecer, Hay un au111ento de densidad de la 

bóveda del cráneo con desa;>arición del di 1lloe, ;lera la cabeza no se - -

agranda. 

Un signo característico del padeci111iento es la coloración azulada 

de las escleróticas ( "escleróticas azules 11
) que :Juede ser la única ma 

nifestación observada en los casos leves. 

No ¡larece que haya sinto1;1as bucales, aparte del retraso en la 

erupción de los dientes úecíduos en este tipo de osteopetrosis. 

Existe otro tipo de osteopetrosis: 

Osteopetrosis peria¡iical focal. 

Esta enfermedad se ¡Jresenta en adultos y no hay ¡.Jredi lección ,>ar

el sexo. 
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Se distingue del cernentoma debido a su ubicación ;:iosterior y fal

ta de predi 1 ecci ón por raza, sexo y edad. El ce1i1entob 1 asto111a ¡Juede el i-

1oi narse en razón de que no 1iuede de111ostrarse radiográfica111ente ni 1ior -

medio de la percusión continuidad de la raíz. La ex¡Jansión ta111bién fal

ta. La osteítis condensante focal es i111µortante en el diagnóstico dife

rencial; no obstante, no ¡Jueden demostrarse caries 1Jrofundas, grandes -

restauraciones ni otras fuentes de i nfl a111aci ón ¡Jul ¡Jar. 

Las radiopacidades bien localizadas que están por debajo de los -

ápices de los 1nolares vitales sin caries, 111ues·~ran osteoiietrosis foca -

les. La etiología es 1Joco clara, ya que no existe infla111ación pul¡iar. -

Los dientes son asinto1.1áticos y resultan vitales a las pruebas ¡)Ul¡Jares. 

La lesión se detecta general111ente con radiografías ¡Jeria¡Jicales o ¡iano

rámicas de rutina. La opacidad carece por lo general de un halo radiol~ 

cido, aunque está bien deliu1itado con respecto al hueso que la rodea. -

Cualquiera de los tres molares inferiores ¡Jueden estar ¡JOr enci111a de la 

opacidad. 

La bio1Jsia ósea en este ti 1Jo de osteo,Jetrosis 111uesi:ra hueso lami

nar viable denso, con conductos de 111édula fibrosa. Faltan células infla 

materias. 

El diagnóstico en este ti 1Jo de osteo1ietrosis es clínico radiográ

fico y no requiere tratamiento. 

Casos BibliogrUicos de osteo¡Jetrosis en los que se ¡>resentan las dos -

variedades evolutivas "benigna" y "maligna". 

Aunque en la edad juvenil es rnás frecuente, con evolución 111aligna 
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ligada a la transrnisión recesiva, también en el adulto se pueden dar -

los dos tipos de transmisión, dominante y recesiva, y evolución benigna 

o maligna con anemia a;Jlásica y visceromegalias, al ¡>arecer sin correl_! 

ción con la afectación ósea, En las for1nas benigna del adulto, a dife -

rencia de las infantiles, sólo 1i1uy rara111ente se eleva la calce;,lia, sie~ 

do los demás datos analíi:icos normales. Las fracturas ¡>ueden ser el ún.!_ 

ca problema, dada la alteración generalizada de los huesos, ¡>recoz en -

los iliacos y más tardía en los huesos largos. 

Caso 1.-

Se i)resenta un ¡>aciente de 44 años, sin antecedentes familiares 

de interés, con historia ¡>revia de ulcus duoijenal hace 8 años y de li -

tiasis renal dos años antes. C:n el examen radiológico de rutinp 1>racti

cado hace nueve alios se apreciaron i111ágenes condensantes en vértC?bras ,

así corno engrosamiento cortical con estrecha111iento del canal medular en 

todos los huesos largos, calcificación del iliaco en abanico, calcific~ 

ción dé e¡>ifisis y silla turca y engrosamiento de la tabla de la bóveda 

craneana con hi peros·~osi s frontal interna. En e 1 estudio radial ógi ca a.:_ 

tual no hay ninguna variación con respecto a 1 realiza do anteri or1,1ente, 

Con exce¡>ción de e~iscdios esporádicos de dolor en codo izquierdo 

y articulaciones interfalángicas no hay 111ás sintornatologia. La explora

ción física es totalii1ente nor111al, El he1nogra1na y la bioquí111ica son nor-

1aales. Reacción tuberculina negativa, i:>io¡>sia de cresta iliaca: exceso

d~ la matriz cartilaginosa que se dis;ione en bandas anchas 111uy calcifi

cadas, en ocasiones con áreas de cartílago conservado y escasos osteo -
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clastos~ Las cavidades están obliteradas, con acusadas fibrosis y casi

total ausencia de ele111entos hematopoyéticos. 

En la punción esplénica, así co1110 en la :.iio¡Jsia he1Jática, no se -

evidenciaron focos he;,1ato¡Joyéticos extra;,1edul ares. Se catalogó como una 

osteo¡Jetrosis del adulto con evolución benigna. 

C:n los controles ¡Jracticados en el ültit.10 año de segui111iento no -

ha habido variaciones. 

Caso 2.-

Paciente de 3S años con antecedentes de gastritis subcardial y -

bulboduodenitis, que ingresa por gingivorragias, 111elenas, astenia y'''!:. 
dida de ¡)eso en las úHii.1as se111anas. 

~a ex¡Jloración física es nor1i1al y en la analítica habfa una p¡1nc.!_ 

topenia periférica intensa, con 3,800 leucocitos y 76% de linfocitos, -

hematíes 2,600,000/1<Tin3, llb Sg. y plaquetas 20,400/uw3• Bio¡Jsia de cres

ta ilíaca: ausencia de ele111entos hemato¡Joyéticos ¡¡¡edulares, con intensa 

esclerosis ósea. 

La radiología ósea 1.iostraba una esclerosis difusa es¡Jecialmente -

evidente en vértebras. Se valoró co:no una osteo¡:¡etrosis con a¡Jlasia 111e-

dular severa. Fue necesario realizar transfusión de sangre y da 1Jlaque

tas, iniciando tratamiento con andrógenos. C:n el aíio y 111edio de evolu -

ción hubo recuperación de niveles normales de hemoglobina y leucocitos, 

¡:>ersistiendo una tro1,1ilopenia fluctuante que exigió re¡¡etidas tran$fUSi2_ 

nes de ¡J 1 aquetas, y ;Jresentando en este 1.1i s;110 ¡Jeriodo tres cuadro~ neu

li1ónicos que responclieron favorablemente al trata111iento antibiótic~. 
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En ambos casos se valoró inicialii1ente el 1Ja¡>el de la calcitonina

co1110 decisivo en la a¡:>arición y desarrollo de la enfer¡¡¡edad; sin e1~bar

go, al estudiar la re 1 ación entre e 1 ti1110 y la osteo¡Jetros is se ha co;i1-

¡Jroi:>ado que 1 as alteraciones en 1 a re111ode 1 ación ósea no ¡>ueden ser atri 

huidas ni a un exceso de ¡Jroducción, de secreción o a niveles altos de-

calcitonina circulante, 

Se han detectado an01•1al ias ultraestructurales y citoqui.nicas en -

los osteoclastos de anil.rales osteo,Jetrócicos, tendiendo a vincular ac -

tua lmente 1 a ¡>atogeni a ele ésta enfer111edad con una a 1 teraci ón i n111une, de 

¡1endiente en gran ,¡¡edida de la ini,1unidad celular. 

El enfoque inmunológico de las alteraciones de la actividad osteo 

elástica ha tenido iril;Jortantes re,Jercusiones en el ¡Jronóstico. é:l trans 

p 1 ante de 1nédul a ósea en 1 a os teo¡Jetrosi s 1.1a 1 i gna de un ni iio de dos 111e

ses y medio y los ¡Jracticados a dos niiios de 15 1o1eses y 10 aiios, respe~ 

tivamente, seguidos de re1i1isión radiológica y he1.1atológica de la enfer_ 

medad vienen a corroborar 1 a hi 1Jótesi s de una ¡Jatogeni a i nrnuno 1 ógi ca. 

Aunque la evolución maligna de la osteo¡Jetrosis es más frecuente-

en la forma infantil de transmisión recesiva, ,Juede inicial111eni:e a;Jare-

cer COi1lO una osteo¡>etrosis benigna, es¡Jecial1nente en el adulto, y ¡Jost.:_ 

rior1aente evolucionar hacia la malignidad con anomalías hematológicas -

del tipo de 1 a a¡J 1 as i a 1.1edul ar, ta 1 como ocurre en uno de nuestros ca -

sos en que 1 a ane111i a y 1 a tro111llo¡Jeni a ;J l antean graves ,irob 1 emas e Ji ni -

cos. 

El mecani sino ¡Jor e 1 que se ¡Jroduce esta evo 1 uci ón 11ia 1 i gna, aunque 
J 

se venia achacando a la invasión de la 111édula he111ato¡Joyética, no está -
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aclarado definitivamente. Reciente1i1ente se ha cor11¡>robado en pollos in -

fectados con virus l·iAV-2 y i·iAV-1 que la práctica de una bursecto;11ia ,io

dria condicionar la evolución maligna o no de la osteo¡>etrosis. 

Todo ¡Jarece a¡Juntar a una eti oµatogeni a i n111une desvelada por la -

esµeranza de una buena res¡>uesta al transplante de 111édula ósea. 



C A P I T U L O I I I 

HALLAZGOS RAD!OGRAFICOS. 

En 1 a antigüedad 1 os conocimientos humanos eran 111uy 1 i111itados, e 1 

profesional no ¡Jodía ¡Jrofundizar en el estudio de una enferliledad ¡>or -

falta de elementos auxiliares ¡Jara el diagnóstico. 

En la actualidad con la extensión y la incensidad de la ciencia.

es ¡Josible el uso de radiografías; útiles cor.10 1.1edios de diagnóstico en 

diferentes patologfas tales cowo la osteo¡Jecrosis entre otras. 

El cuadro radiográfico de la osteo¡Jetrosis, sigue siendo la condi 

ción sinequa non del diagnóstico. Hay considerables variaciones en la 

gravedad de 1 a enfer111edad pero 1 os casos clásicos de osteopetrosi s se -

caracterizan ¡Jor un as,Jecto esclerótico difuso, homogéneo y si1,1étrico -

con ensanchaini en to en palillo de ta1nbor y estriaciones de 1 os extre111os

en huesos largos, Las cavidades medulares son reemplazadas por hueso y

la cortical está engrosada. 

A veces, 1 os 1.1axil ares carecen ¡:ior 1 o menos de lesiones graves -

que sufren los otros huesos. Pero cuando están afectados, la densidad -

del hueso puede ser tal que las raíces dentales son casi invisibles en

las radiografías. 

lladi o l ógicar11ente se 1lone de 111anifi esto el el e.ilento más caracterí s 

tico de la triada sintomática de la enfermedad: la osteosclerosis. El -

proceso se descubre en los huesos tubulares largos, extremidad su¡Jerior 

de la tibia y peroné e inferior del fé¡,¡ur, donde aparecen precoz;ílente -
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bandas transversales densas, ¡Jaralelas al cargílago de conjunción, al -

ternando con otras claras. La anchura y oµacidad de estas bandas de es

clerosis endostal auiilentan a medida que avanza el ¡Jroceso, hasta adqui

rir todo el hueso una densidad ho111ogénea, cor,1¡Jarable, en el negativo, -

al vidrio o¡Ja lino, La estructura trabecul ar ha desa¡Jareci do ¡JOr trans

for,,1ación del tejido es¡>onjoso en co;n,:iacto. i::l conducto 1nedular disminu 

ye de anchura hasta obliterarse ¡Jor co111;>leto; sin e;11bargo, si se e111 - -

¡)lean rayos de suficiente dureza pueden reconocerse todavía las estrías 

transversales ¡>aralelas a la línea e¡)ifisaria y otras longitudinales ¡l~ 

ralelas al ¡Jeriostio. Son los anillos anuales de Asmann o el aspecto de 

"piel de cebra" de Looser y Lovey, exµresión de sucesivos ¡leríodos de -

reMisión que alternan con otros de actividad del proceso. 

Las 1;1etáfisis suelen estar engrosadas y defor,nadas en hueso o en

ti¡Jo de botella. La ex¡rnnsión ter111ina en la unión metafisodiafisaria, -

cuyo limite en algunos casos señala una banda clara transversal. Las -

diáfisis se hallan 111enos afectadas, aunque ha podido comprobarse el ca

so inverso de 111ayor densidad diafisaria. 

Las epífisis ¡)artici¡Jan en el proceso. En los niiios en la fase de 

crecimiento puede verse un núcleo central denso rodeado de un halo de -

hueso de estructura y densidad normales en los casos en que la enferne

dad relllite por un tiern¡Jo en su actividad osteocondensante. Pero, al 

igual que en los huesos del car¡Jo y tarso, ;lUede observarse una hi µer -

densidad uniforme o ¡Jresentar el núcleo central rodeado de anillos den

sos si la enfermedad ha invadido dichos huesos cuando la osificación se 

halla en una fase avanzada de su desarrollo, 
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Las falanges están menos afectadas, y de ordinario ostentan una -

banda densa transversal, de anchura variable, en las ~etáfisis a poca -

distancia de la linea e¡lifisaria. 

En el cráneo se afectan soi:Jre todo los huesos ¡Jreformados ¡ior ca!. 

tílago; los de origen me;,1branoso resultan alterados con ;;1enor intensi -

dad. El hueso más lesionado es el esfenoides (cuer¡)o y alas); la silla

turca es 111ás bien ¡Jequeíia, y son característicos el engrosamiento y co!!_ 

densación de la a¡Já"Fisis clinoides. La bóveüa craneal ¡Juede afec~arse,

con obliteración del espacio di..iloico y de los senos frontales, maxila

res esfenoidales y espacios aéreos del te¡¡1poral. :::1 1oaxilar su¡Jerior se 

afecta mucho más a 111enudo que el inferior. Las hojas dura les ¡Jueden ·i;aiíl 

bién calcificarse. 

Los hallazgos radiográficos suelen ser 1i1uy sugestivos de la enfe!_ 

medad. En 1 as vértebras, las alteraciones son caracter'isticas; ¡lUeden -

estar uniforrne1i1emi:e hi perdensas o presentar ese 1 ero sis intensa en foru1a 

de bandas transversales ,1aralelas a las caras caudal y craneal de los -

cuerpos vertebrales, con tendencia a crecer y unirse en el centro, el -

cual, no obstante, se i.iantiene .nenas denso que la periferia. 

Los iliacos presentan igualmente bandas densas y radiotrans,>aren

tes alternantes, arqueadas en sentido ¡laralelo a las crestas. én las -

costillas la condensación suele ser discontinua y a¡Jarecen islotes de -

hueso co1i1µacto rodeados de hueso de es true tura nor111a 1. 

Se ha senalado, en los casos co111µlicados, calcificaciones en las

paredes arteriales de las extrej11idades, en liga111entos y tendones, en -

los riñones, µaredes traqueales y hasta gástricas. 
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la formación de hueso de densidad anor11ial ¡>rosigue durante el pe

riodo de creci111iento del esqueleto, al finalizar el cual, la enfern1edad 

remite y ;iermanece largo tie111,Jo o definitivamente en estado estaciona -

rio. Sin embargo, más tarde ¡>uede reactivarse, estableciéndose ,>eríodos 

de remisión y reanudación de la actividad evolutiva. 

Ambos maxilares ¡>resentan una esclerosis generalizada y el gran -

aumento de la densidad ,>uede incluso oscurecer las ratees de los dien -

tes; ta1ílbién los senos 1aaxilares ;iueden ser 111ás oscuros o volverse invi 

si bles 1>or la gran radiopacidad¡ los espacios 111edul ares son escasa111ente 

detectables o están co1i1¡Jleta1oente obliterados; y las corticales o son -

difícilmente identificables o a;iarecen 111ezcladas con el denso hueso 111e

dular. Ademas de los dC!fectos de los dientes señalados en la ex¡Jlora -

ción clfoica, las raíces ¡Jueden tener ¡Joco desarrollo o estar defor111a -

das. 

los huesos se ven i10111ogénea o notable.uente densos sin los deta 

lles del trabeculado diplóico normal, las ¡Jiezas dentarias son ta111bién -

densas, con la cavidad ¡>ul,iar dis111inuida de ta1111ño, con cierre a¡.1ica1 -

precoz, cementosis y es,rncio ¡.1eriodóntico estrecliado. 

En las radiograflas tomadas a algunos ,>acientes se observa des -

trucción del hueso en la regiOn de los incisivos, malfor111ación de las -

coronas y las ra ices de muchos di entes deci duos y ¡>er1nanentes, y aµ 1 a -

sia de otros. Una de C!stas radiografías µertenece a un ho111bre de 28 - -

años con osteo¡>etrosis, las raíces de todos los dientes presentes esta

ban ¡>oco desarrolladas y eran enanas. La densidad del hueso de los 1nax.:!_ 

lares era anorinal, en ¡Jarticular en la mandibula, donde los esµacios 1¡~ 
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dulares estaban ob 1 iterados ¡Jor co111p l eta en 1 a zona anterior y ,:irelílol ar. 

Un hermano del ¡Jaciente, ta111bién con osteo¡)etrosis, ¡>resentaba una ano-

1i1al i a ser11ejante que había ¡)rovocado 1 a ¡Jérdida de sus di entes a una 

edad temprana. 

Entre 1 as enfermedades óseas genera 1.i zadas que reducen el ta1.iaiío

u oscurecen la imagen de los senos maxilares se cuenta esta enfermedad

Y la enfermedad de Paget, 

Muestras radiográficas de osteo¡>etrosis ¡¡eria,>ical focal y osteolílieli -

tis esclerosante focal. 

41 casos histológicamente documentados de estas dos alteraciones

han sido evaluados para características radiográficas. Estas lesiones -

reactivas presentan cinco muestras distintas que incluyen: 1) o1iacific~ 

ciones ¡Jeria¡Jicales focales, 2) lesiones en blanco, 3) lesiones radial~ 

cidas, 4) configuraciones multiconfluentes y 5) O¡Jacificaciones con re

sorción concornitani:e de raíz. Cuando hay origen irritacional generali.1e~ 

te se pueden detectar en la osteomielitis esclerosante crónica, la cau

sa de osteopetrosis ,:ieriapical focal continúa siendo ideopática. 

Lesiones osteoscleróticas no neo¡Jlásicas focales se encuentrdn -

frecuentemente en radiografías de ;,1andíbula. La 11myoria de estas lesio

nes no son ex¡>ansibles, ocurriendo en las regiones dentales de la mand.!_ 

bula y rnaxilar. Se ¡Jueden observar en regiones peria¡Jicales, interradi

cul ares y regiones edentul as re¡Jresentando osteo111i el iti s esclerosan te -

·focal (osteítis condensante). Osteopetrosis 1ieria,1ical, lineas del hue

so o dis¡:ilasia peria¡Jical ce1nental. IJes¡Jués cie la extracción dental es-
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tas lesiones pueden persistir co~o residuos en las regiones ed~ntulas. 

Radiopacidades no ex¡)ansibles ¡Jeria¡:iicales focales ¡:iredominante

mente se asocian con premolares man di bul ares y 1 os 11101 ares general men

te se asocian con osteor.1ielitis esclerosante focal, osteoesclerosis P! 

riapical, lineas del hueso u osteopetrosis ¡Jeria¡:>ical. La osteomieli -

tis esclerosante focal se ¡:iiensa que re¡:>resenta una hi.ier.ilasia reaci:.!_ 

va de osteoll 1 as tos secundarios a i nfl amación ;iul ¡:¡ar donde una lesión -

pulpar (lesión de caries ó restauración), se ¡Juede observar. 

Alternativamente, mientras que en las oclusiones traur11áticas que 

han sido afectadas, ningún factor etiológico se ha confir111ado en esas

lesiones posteriores ¡)Or debajo de los á¡)ices de dientes sanos o dien

tes con pequeñas lesiones de caries ó restauraciones (osteoesclerosis 

¡Jeriapical y osteo1Jetrosis peria¡Jical). En verdad, una evaluación det! 

llada de rasgos clinicos e histológics con respecto al estado de la -

pulpa ha fracasado en conocerse ¡Jara cualquiera de estas lesiones, to

dos los datos ¡Jertinentes a la etiología deben, al tiem,10 ¡Jresente ser 

considerados especulativos y em¡Jíricos. 

A ¡Jesar de esta falta de evidencia con tes¡Jecto al estado etioló 

gico de la ¡:>ul¡Ja, optai11os por segregar o dividir estas lesiones arbi -

trariamente en dos categorías de acuerdo a los rasgos radiológicos. 

Aquellas lesiones ¡Jor debajo de los ¡Jremolares y 111olares no ;Jre

sentando expansión, han sido catalogadas como osteomielitis esclerosa~ 

te focal u osteftis condensante cuando una lesión grande de caries ó -

una restauración ¡Jrofunda se ha observado. 

Alternativa1nente, cuando la lesión de :JUl¡)a está inco1i1plei:a - -
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(diente sano, diente no restaurado y dientes con pequeñas restauracio -

nes), las lesiones han sido catalogadas como una osteopetrosis periapi

cal focal. Difusas y ~Glti~les lesiones radiopacas referidas co~o enos

tosis rnGltiples, lilasas cementales difusas, osteo1ílielitis esclerosante -

difusa y displasia ósea, han sido excluidas. E su~a. las lesiones pe -

riapicales que envuelven la parte vital anterior del diente representa_!! 

do di sp l asi a cemental ·peri api ca 1 tanto como una fosa i nterradi cul ar de

osteoscl eros is y radio,lacidades en regiones edéntulas han sido on1itidas. 

Casos de ceinentob 1 asto1na benigno e hi ¡Jerceiilentos is, también fueron ex -

cluídos. De acuerdo con el criterio antes 111encionado, estamos ¡:>resen -

tanda estos casos de osteomielitis esclerosante crónica, y osteopetro -

sis peria¡Jical focal con observaciones co111parativas sobre 111uestras ra -

diográficas y distribución de lesiones de acuerdo a la localización. 

Radiografías recibidas para consulta por el de¡Jartainento de cien

cias diagnósticas mostraron radiopacidades periapicales no expansibles

por debajo de los ¡Jre111olares y molares fueron excluidos en este estudio. 

Todos 1 os casos fueron documentados hi stop atol ógicamente co1.10 tejido -

denso óseo esclerótico o una 1nuestra fibra ósea benigna. Las lesiones -

debajo de los dientes con caries profundas ó grandes restauraciones en

las ¡Jroxi111idades del cuerno pulpar ó de la pulpa dental fueron arbitra

riamente clasificadas co1no osteomielitis esclerosante focal (osteitis

condensante), 111ientras que todos los casos sin obvia lesión ¡JUlpar eva

luados radiográfica111ente fueron designados como osteopetrosis periap·; -

cal focal, Un total de 41 casos fueron exa1ninados y evaluados para la -

localización del diente y configuración de lesiones. 
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Resultados: 

5 distintas muestras radiográficas fueron identificadas. Lesiones 

radiopacas homogéneas con falta de un halo radiolúcido perilesional fue 

ron designadas como lesiones "focales". Radiopacidades con un borde cir 

cunferencial radiolúcido fueron determinadas el blanco de las lesiones. 

Radiolucencias periapicales no expandibles exhibían una muestra histol~ 

gicamente fibra-ósea fueron clasificadas como lesiones "lúcidas". 

Múltiples opacidades confluentes fueron designadas "lesiones mul

ticonfluentes", cualquier configuración asociada con una reabsorción ex 

terna de la raiz fue determinada como "lesión en resorción". 

' 
Muestras radiográficas representativas en osteomielitis esclerosante fo 

cal y osteopetrosis periapical focal: focal, blanco, radiolúcido, multi 

confluente y de resorción. 
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Cincuenta y seis pacientes de los cuales se encontraban localiza

dos en la región periapical rle los primeros molares mandibulares 20% -

afectó a los segundos molares, y 15% fueron localizados en la zona api

cal de los segundos premolares. 

Representación gráfica del sitio de distribución de casos combinados 

(total), osteomielitis esclerosante crónica (CSD), y osteopetrosis pe -

riapical focal. (TPAOJ. 

No hubo ninguna diferencia significativa entre Jos dos grupos - -

diagnósticos con respecto al sitio de predilección. Una opacidad focal

encontrada fue la muestra más comDn en el 32% de los casos, seguida de

puntos definidos un 27%, una muestra lúcida un 15%, una configuración -

multiconfluente un 15%, y en resorción un 12%, cuando las confíguracio-

nes radiogrlficas fueron evaluadas de acuerdo al diagnóstico, una le -

sión definida (muestra en un punto) fue lo más frecuentemente encontra

do entre los casos de osteítis condensante, temporalmente una muestra -

focal se encontraba prevaleciendo mis entre todos los casos clasifica -

dos como osteopetrosis periapical focal. 
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Osteomielitis esclrosante focal mostrando lesiones fundamentalmente en-

dientes completamente cariados ó dientes con grandes restauraciones. 

A) Muestra focal, B) muestra en blanco, e) muestra radiolúcida, D) con-

figuraciones rnulticonfuentes, E) hueso esclerótico asociado con reso~-

ción distal de raíz. 
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Osteopetrosis periapical focal mostrando lesiones apicales fundamental-

mente sanas ó escasamente sanas ó dientes con pequeñas restauraciones. 

AJ Muestra focal, B) muestra en blanca, C) Radiolucidez antes y después 

de colocado el puente fijo, D) configuración multiconfluentes, El huesa 

esclerótico asociado con resorción de la raíz fundamentalmente en prem~ 

lar. 
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Cambios progresivos en osteomielitis esclerosante focal. Arriba: prese~ 

tación inicial; al centro 1 año después, abajo 2 i años más tarde. 

Un patrón radiolúcido fue hasta ahora lo más comunmente encontra

do entre los casos de osteítis condensante, mientras que los asociados

con resorción de raíz no fueron significativamente diferentes entre los 

dos grupos diagnósticos. 

Como previamente mencionamos las lesiones periapicales fueron eva 

luadas microscópicamente. Lesiones radiodensas fueron representadas por 



35 

un hueso laminar denso con un ¡>equeño canal medular ocu¡Jado ¡Jor un tej.:!_ 

do areolar fibrovascular. Lesiones radiolúcidas y el halo radiolúcido -

rodeando ?,iacificaciones centrales fueron re?resentadas por hueso lami

nar irregular trabeculado con fibras hi,ierce1ulares dentro del elemento 

111edul ar (111uestra fibro ósea o e ni ngna), cé 1 ul as i nfl a111atori as de tejido

de infiltración usuallilente faltó ó fue 1i1íniino el tejido ¡Jul¡Jar no fue -

exa111inado histológicarnente. 

Estudio radiológico actual. 

Un niño de 10 meses de edad fue adillitido en el hos¡Jital ¡JOr ¡Jre -

sentar un debil ita111iento ,irogresi vo, ,ial idéz, ¡>etequi as, 1 i nfadeno,iatía 

generalizada, he¡>atos¡ile110111egalia, 111acrocefalia, nistag,nos y rinitis m~ 

copurulentas. Estudios de laboratorio mostraron los siguientes valores: 

Eritrocitps: 1 U00,000, lfü: 6-0, Ht: 17%, ,ilaquetas 8,000, leucocitos -

28,500, linfocitos 76%, calcio 4.0 (4.5 a 5.5 normal), fósforo 1.6 

(2.5 a 4.8 normal), fosfatasa alcalina 173 (56 a 156 normal), fosfatasa 

ácida 7. 1 (. 13 a • 65 norina 1 ) • 

Fueron to;nadas radiografías de las extre111idades. Los i>adres no t~ 

nian co111patibi1idad sanguínea, ellos y los cinco her1nanos mayores esta

ban en buen estado de salud y los exámenes radiográficos de hueso mos -

traron que no habi a anorrna l idades en ninguno de ellos. Se desarro 11 ó en 

el niño un sangrado severo del tracto gastrointestinal alto y bronco -

neu111onia. El niño 111urió des,iués de una estancia desagradable y tor111ent2_ 

sa en el hospital. La familia se negó a la auto,isia. 
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Hubo una asociación intrigante entre osteopetrosis y Rickettsia. 

En este infante con anemia severa, trombocitopenia, linfadenopa -

tía y hepatosplenomegalia se consideran estar relacionadas con la hema

topoyésis extramedular. Estas alteraciones hematológicas son comunes en 

la forma recesiva de osteopetrosis y causa frecuente de muerte. 

Los hallazgos bioquímicos y radiográficos fueron compatibles con

osteopetrosis y rickettsias. Casos de Rickettsias en niños osteopetrós.:!_ 

cos se han encontrado frecuentemente. 

Las osteopetrosis por si mismas pueden producir recaídas en term.:!_ 

naciones de los huesos tisulares y alternar líneas transversas metafis~ 

rias densas y radiolúcidas que pueden enmascarar alteraciones metafisa

rias de rickettsias. 

Las irregularidades de la unión metafisaria y diafisiaria son sin 

embargo sugestivas de rickettsias y los resultados de exámenes de labo

ratorio pueden confirmarlo como en este caso. La causa de esta asocia -



37 

ción se com¡Jrende 111uy poco y es muy controversia]. Sin embargo es inte

resante especular sobre factores dietéticos, Casi el 99% del contcnido

de calcio del cuer,Jo hw1iano reside en los cristales de hidroxya;rntita -

del hueso. Con esta reserva enorme de mineral óseo Ja concentración de

calcio ionizado en el plas111a se mantiene constante en ¡Jresencia de mn -

¡)lías variaciones al ingerir y excretar calcio. Esto es llevado a cal:lo

por un siste111a de control alta111ente com,;lejo. Consecuente111ente, las -

rickettsias debidas a una deficiencia de calcio son raras. Sin e1.ibargo

los osteoclastos en ostco,ietrosis son anor11iales estructural.nente y fun

cionalii1ente y son inca,iaces de real:lsorber hueso y caryílago calcificado. 

El remodela111iento del hueso y la hewostasis 1,Jincral están afectados. él 

calcio y el fósforo ,Jer111anecen secuestrados en los huesos y no se ¡Jue -

den movilizar; fuentes exógenas se hicieron i ndi s,JensalJ 1 es para su¡J 1 ir

las necesidades hletaüó 1 icas. La su;resión i atrogénica de Ja alJsorci ón -

de calcio intestinal se sabe que i>roduce tetania hi,>ocalcé111ica en nifíos 

osteo1Jetrócícos. Presu .. Ji b 1 elilente niiios osteo,Jctróci cos tienen que i ngc

ri r cantidades de calcio, fósforo y vita1i1ina D considerablemente í11ayo -

res que lo normal ¡¡ara la illineralización co111,Jlei:a de la me~ástasis; o -

si no se ,>uede desarrollar ricketl:sias. Estudios ¡Jros¡¡ectivos ,1ara Ja

configuración no equivocada de calcio y fósforo y vita111ína D y liledidas

de Ja hormona i>aratiroidea. 



C A P 1 T U L O 1 V 

DIAGílDST!CO, Pl\Dl'IDSTICO Y TRAWi!EtHO. 

La historia ¡Juede ayudar a establecer el diagnóstico soilre todo -

cuando se obtienen unos antecedentes fawiliares ~ositivos. Una historia 

de ane1¡1ia, junto a los datos radiológicos dentales sugestivos, dan ;na -

yor confianza al diagnóstico. 

La enfer1nedad 1Juede diagnosticarse in úi:ero ;,1ediante 1Jelvi;,1etria

y el niño ¡luede nacer 1;1uerto. C:n los adultos, la ane111ia es 111anifiesta y 

existen antecedentes de fracturas en la infancia. 

El diagnóstico clinico-radiolóyico es obvio en base a las caracte 

risticas de radio;iacicJad casi uniforme ya seiíaladas que, en los 1.iaxila

res, ;iueden ocultar la imagen de las raíces dentarias. En otros casos,

en estos huesos, 1 os signos no son tan evidentes co1110 en e 1 resto del -

esqueleto. 

La gravedad es 1aayor cuanto 1nás ¡Jrecoces son las rnani fes taci ones, 

con un 75% de 111uertes en 1 os ¡lri .. 1eros años y ,Jráctica1nente sin soiJrevi

das antes de los 20. 2n 1 a for;,1a benigna de la en'fer111edad el ¡lronóstico 

varía consideraiJle;;1ente pudiendo es¡Jcrarse una ace¡Jtaille longevidad. 

Un recuento de hewatíes en los casos sos~echosos ¡Juede evidenciar 

la ane111ia; se han ¡Jublicado casos con un nú111ero de he"iaties inferior al 

111illón. Los estudios bioquír,1icos de la sangre (calcio, fósforo y fosfa

tasas alcalinas del suero) suelen dar valores nor111ales. 

Según 1 os 11a 11 azgos de 1 aboratorio, 1 os :Jaci en tes tienen ane1.ii a -

1;1ielo¡ltísica dei:>ido al des,llaza1.iiento de tejido medular hemato,lOyético-



39 

por el hueso, los ganglios linfáticos, hígado y bazo a veces asumen una 

función hemato¡Joyética y por esta razón puede haber hepatornegalia. En -

estos estudios de laboratorio se encontró que el recuento de eritroci -

tos puede llegar a un millón de células por mm3• Los niveles séricos de 

calcio y fósforo suelen estar dentro de 1'mites normales, como también-

el nivel de fosfatasa alcalina. 

La técnica de diagnóstico más importante es la biopsia ósea, que

muestra un déficit de la resorción ósea fisiológica; hay muchos osteo -

blastos pero pocos osteocl as tos; la for1nación trabecul ar está desordena 

da y el tejido medular es fibroso. 

Se· ha comunicado que pacientes adultos con osteopetrosis benigna

no presentan deficiencia de la actividad osteoclástica sino más bien -

una anormalidad en el tipo y estructura del hueso. Pero con luz polari

zada, se observó que el hueso tenía una marcada deficiencia de fibri -

llas, esto explicaría la tendencia a las fracturas en estos pacientes.

la ausencia de erupción dental entre otras manifestaciones se relaciona 

con la falta de reabsorción ósea, la osteomielitis, y la interru¡Jción -

en el desarrollo de las raíces dentales. Los defectos del esmalte pare

cen obedecer a los cambios esqueléticos, que afectan también a la amelo 

génesis. 

El diagnóstico diferencial puede plantearse en los primeros años

con hipervitaminosis A y O y con sifilis congénita, ¡Jero ~ara Jos prin! 

ros hay antecedentes de administración de las vita1o1inas y en el último

caso otros signos clínicos ya clásicos y reacciones serológicas positi

vas. En los casos más benignos de la enfermedad con mayor sobrevida, -
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por consiguiente, una relativa posibilidad de confusión podría plantea!_ 

se con la osteopetía fluórica. Sin embargo el antecedente epidemiológi

co, la fluorosis dental y la falta de 1nanifestaciones en el cráneo la -

identifican. 

No se conoce enfermedad alguna confundible con la osteopetrosis -

del adolescente. 

la absorción de fósforo puede producir condensaciones confundí -

bles de momento con las osteopetrósicas, pero las primeras se acornpaiian 

de reacciones periósticus y calcificadas de las membranas ínter-óseas y 

de los ligamentos. La intoxicación producida por estroncio, flúor, plo

mo ó arsénico puede causar osteosclerosis tóxicas, que descartan median 

te la anamnesis. 

A veces la osteomielitis, la enfermedad de Paget y las metástasis 

óseas asociadas a un aumento de densidad y opacidad se parecen a la en

fermedad de Albers-Schonberg, pero es fácil su diferenciación. 

La triada propia de ésta enfermedad es sumamente orientadora: l°. 

fracturas espontáneas fáciles; 2º. anemia y 3º. pérdida de la visión -

por compresión ó atrofia del nervio óptico. 

La osteopetrosis periapical focal que es otro tipo de osteopetro

sis se puede distinguir del cementoma debido a su ubicación ~osterior y 

falta de predilección por raza, sexo ó edad. El cementoblastolíla puede -

eliminarse en razón de que no puede demostrarse radiográficamente ni 

por medio de la percusión continuidad con la raíz. la expansión también 

falta. La osteítis condensante focal es im~ortante en el diagnóstico dj_ 

ferencial; no obstante, no pueden demostrarse caries profundas grandes-

• 
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restauraciones ni otras fuentes de inflamación pulpar. 

En los casos mencionados de osteopetrosis del adulto con evolu 

ción benigna y maligna, inicialmente se valoró el papel de la calciton.!_ 

na como decisivo en la aparición y desarrollo de la enfermedad; sin em

bargo, al estudiar la relación entre el timo y la osteopetrosis se han

comprobado que las alteraciones en la remodelación ósea no pueden ser -

atribuidas ni a un exceso de producción, de secreción o a niveles altos 

de calcitonina circulante. 

Se han detectado anomalías ultraestructurales y citoquímicas en -

los osteoclastos de animales osteopetrósicos tendiendo a v\.ncular la P! 

togenia de ésta enfermedad con una alteración inmune, dependiente en -

gran medida de la inmunidad celular. 

El enfoque inmunológico de las alteraciones de la actividad osteo 

elástica ha tenido ·importantes repercusiones en el pronóstico. El tran~ 

plante de médula ósea en la osteopetrosis maligna de un niño de 2 meses 

y medio y los practicados a dos niños de 15 meses y 10 años, respectiv! 

mente, seguidos de remisión radiológica de la enfermedad vienen a corro 

borar la hipótesis de una ;iatogenia inmunológica. 

Aunque la evolución maligna de la osteopetrosis es más frecuente

en la for1Aa infantil de transmisión recesiva, puede inicialmente ¡¡pare

cer como una osteo¡>etrosis benigna, especialmente en el adulto, y post! 

riormente evolucionar hacia la malignidad con ano111alías hematológicas -

del tipo de la aplasia medular, tal como ocurre en uno de nuestros ca -

sos en que la anemia y la tromboµenia ¡>lantean graves proble111a.s_ clfni -

cos. 

.,. 
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El mecanismo por el que se produce esta evolución maligna, aunque 

se venía achacando a la invasión de la médula hematopoyética, no está -

aclarado definitivamente. 

Todo parece apuntar a una etiopatogenia inmune desvelada por la -

esperanza de una buena respuesta al transplante de médula ósea. 

El pronóstico de la osteopetrosis es malo durante la infancia. Mu 

chos casos siguen un curso rápidamente fatal por las irreversibles alt! 

raciones craneales, hematológicas por las infecciones secundarías. Si -

la enfermedad aparece 1i¡ás tardíamente el ¡¡ronóstico es más favorable. 

No se ha descubierto un tratamiento efectivo para ésta enfermedad. 

La carencia de vitamina D o administración de vitamina A no modifica el 

curso de la enfermedad. 

El tratamiento es puramente sintomático; se vigilarán y tratarán

la anemia y las fracturas y se mantendrá el estado general to mejor po· 

sible, luchando contra las posibles infecciones; se procurará una buena 

higiene bucal. Aunque se ha propuesto la esplenectomia ésta tera¡:iéutica, 

de acción 111uy dudosa no es aconsejable pues el bazo puede actuar como -

órgano hematopoyético compensador. 

Diversos tratamientos hormonales no se han mostrado eficaces has

ta ahorita. 
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Es indiscutible que el cirujano dentista tiene un papel muy impo!. 

tante en el diagn6stico y tratamiento de todas las patologias, por lo -

cual debemos estar preparados para poder ayudar al paciente cuando se -

presentan éstas. Será necesario saber diferenciar lo normal de lo anor

mal, ayudándonos de conocimientos previamente adquiridos durante el - -

transcurso de la carrera y la experiencia adquirida en ésta práctica -

profesional. 

Contamos con innumerables patologias tales como la osteopetrosis

que además de afectar la estructura y morfologia de los dientes y maxi

lares presenta alteraciones en otras partes del cuerpo que llegan a al

terar la salud de los pacientes y alterarlos psiquicamente afectando a

su personalidad. 

Aunque la evoluci6n maligna de la osteopetrosis es más frecuente

en la forma infantil de transmisi6n recesiva, ¡>uede inicialmente apare

cer como una osteopetrosis benigna, especialmente en el adulto, y post!:_ 

riormente evolucionar hacia la malignidad. Los enfermos con alteracio -

nes graves son muy desgraciados, ya que las fracturas 6seas múltiples -

provocan el acortamiento y la deformidad de las extremidades, haciéhdo

les imposible la deambulaci6n. 

Actualmente las perspectivas terapéuticas han sufrido un cambio -

muy esperanzador para ésta enfermedad con e 1 transp 1 ante de 111édul a 6sea 

que esperemos tenga una buena respuesta por parte de estos pacientes. 
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