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NTRODUCCION

No se debe, ni se puede integrar un diagndstico de cualquier

enfermedad y mucho menos Plantear un pPrograma terapéutico de

cualquier proceso médico sin conocimiento de =-u evolucidn. La

Osteogénesis imperfecta es una patologia de origen hereditario que

afecta a hueso y teiido conectivo pero que estudios actualizados

la han relacionado con aspectos de orden metabdlico.

En nuaestro medio es una patologia que no e@s rara, Yy ataca a

pacientes pediatricos, es entonces una patologia que amerita un

estudio profundo de =mu oOrigen, e@volucison £% manejo tanto

conservador como quiritrgico. Se realiza exta revision de casos

con secuelas de Ffracturas de los huesos largos ®n pacientes

pedidtricos con osteogénesis imperfecta, observando buenos

resultados con el tratamiento mediante osteoctomi as maltiples vy

enclavado centromedular.
La idea de realizar esta revision es 1a de otorgar un

programa terapéutico en pacientes tratados en nuestra unidad

hospitalaria, apoyados en una sistematizacion v con auxilio de

revisiones actualizadas que incrementan los conocimisntos an el

tratamiento de esta entidad y que an un momento dado nos Ppermitan

dar bases de esta patologia a guienes las requieran.



OB ETIVOS

1.~ Describir de manera sistematica ¥ con fFundamentos en

revisiones bibliograficas actualizadas una descripcidn anatémica

clinica y terapéutica de la osteogenesis imperfecta en nuestro

medio.

2.- Proporcionar una fuente de informacidn acerca del tratamiento

de las secueflas de las fracturas en 1os huesos largos en nifos con

osteogénesis imperfecta.

J.— Emitir resultados de nifNos con osteogénesis imperfecta

tratados con el método de ostecotomias mailtiples, realineacisan de

fragmentos dseo=x y fijacidn con enclavado centromedular.
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ANTECEDENTES CENTFICOS

Ma

branche, describe por Prime vez 1la enfermedad

osteogénesis imperfecta.

Eckman, ciruiano militar Sueco realiza 1a primera
descripcion completa de la ostecgénesis imperfecta.

Axman, reconoce las manifestaciones no esqueléticas de
la osteogénesis imperfecta, particularmente la
esclerdtica azul v la laxitud ligamentaria.

Lobstein, describe una forma severa de tendencia
congénita a las fracturas y la denomina DOsteopsatyrosis.

Vrolik, maneja ya el término de osteogénesis imperfecta.

Looser, usa 1los términos congénita y tarda para
diferenciar 10 que el considerd formas diferentes de la
enfermedad msobre la base del momento en que ocurrian las
primeras fracturas.

Seedor+¥, agrega dos ti pos de osteogénesis imperfecta
denominadas tarda gravis en la cual el niNo su primera
fractura la presenta al primer afNo de wvida y tarda levis
en 1la cual la primera fractura es en el primer ano de
vida vy la deformidad y discapacidad no son tan severas.

Sofield, emplea osteotomias maltiples, realineacion de
fragmentos v fijacion con clavos intramedulares en
huesos largos.

Sofield y Millar, seffalan que en los casos en la clavija
intramedular atraviese la lamina wpifisiaria no

ocurriran transtornos del crecimiento.




x 19&4 Bailey y Dubow, usan una barra intramedular telescopada
con un pequeio rebords an SU extramo daistal v proximal

que luego queda fija en la cortical del hueso.




OSTEOGENESIS MPERFECTA

DEFNICION -~ Es una alteracién del tejido conectivo que afecta

directamente a la formacidn anormal o deficiente del colagena v

Que trae afecciones a huaso, piel. escleroticas y a dentina.

EPONMOS O NOMBRES - Enfermedad de Lobstein, enfermedad de Vrolik,

enfermedad de Van Der Hoeve, huesos fragiles, osteomalacia

congénita, osteoporosis fetal, fragilidad osea, osteopsatyrosis

idiopatica, huesos quebradizos.

EFDEMOLOGIA. - Es una sntidad rara en nuestro medio, aparece en 1

Par cada 40 OO0 nacimisntos, es mas frecuente en la mujier, se

transmite como rasQo autosomico dominante.

CLASFICACION .~ Actualmante se usa la clasificacién de Sillence

TiLpo|[Fragilidad [Keclerdtica [rérdida Alterac Lt én [Herenatacomen-
ox audicional | dental tarlo
TA Ipresente azul -i no o me
x® |presents asul =i -i » -
X1 Jextrema azut - - S " »

22X | s@vera normat -— no - D

tva |presentes normat rara o - » L mv

Ive |[praente normat rara =i ) BEEE JHIEIE P

R 1 Mecesiva D : Deminante

RS : Melativamente Comin » : Perinatal

DE : Deformidad Eequeldtica =V : Severidad variable
S
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Sillence utilizo primariamente 4 tipos de osteocgénesis imperfecta

tipo X.— Tarda.

tipo IV.—- Congénita.

tipo I1 y la tipo IIl.- Son tipos de osteogéenesis imperfecta

fFatales por tener herencia autossmica recesiva vy por lo tanto una

afeccion Ssea extensa.

ETIOPATOGENIA - Examenes y estudios bioquimicos e histolégicos de

los casos de osteogénesis de grados variables de

imperfecta
severidad muestran que el defecto cualitativo o cuantitativo e
debe a la formacion del colageno, el cual es el responsable de las
alteraciones de esta entidad.

A continuacionh se enumeran las mutaciones gendticas conocidas vy

que son responsables de los diFerentes tipos de osteogéenesis

imperfecta.
clasificacidn Defectos bioquimicos
=illence
tipo x o disminuction en ta producclidn de
procolfigenc tipe X.
tipe xX o alteracidn en Los genes COLias
¥ coLsaz. L .
| ®ubatitucidn de realduce de glycyl
il en laitriple hetice (a3,
tipo T2X ¥ RE .q..-ﬂu eliminacicn en Zease "
n Cmutacidn que previens-deila’ lneor—‘ ;
B i poracién de proa ztar tro deitla’ {3 .
meldeuta.; i . : :
tipo IV R PUNLC . de mutaciones en aic3a) o B
SR axtsr. B
D PuUnto de mutaciones en am(s? . rara-
. mente. punto.de mutaclone
a21(s) pequelfla altaracid:
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Se reconoce por 3 datos clinicos caractéristicos

CUADRO CLINICO .-

osteogénesis imperfecta ostecgénesis

de 1la ¢ triada de la
imperfecta ).

1, Escleroticas azules.

2. Dentinogénesis imperfecta.

J. Osteoporosis generalizadas.
a continuacidn

Existen otros datos clinicos que

mencionaremos.

% Pacientes con estatura

corta por secuslas de fracturas

recurrentes en los huesos largos.

% Deformidades dseas.

* Fragilidad ssea con tendencia a las fracturas con traumas
minimos.

% Misculos hipotonicos, delgados.

2 Piel delgada.

® Laxitud ligamentaria.

= Articulaciones hipermsviles que pueden tener lemison
ligamentaria.

2 Sordera por otosclerosis.

o vertebras en

Aplanamiento de los cuerpos vertebrales

cufia.
Cifoscoliosis es coman en estos pacientes.

& Osteopenia.

Existen otros datos de estos pacientes los cuales presentan
frente amplia. huesos parietales v temporales prominentes v
occipucio colgante. La boveda craneal se encuentra abombada v



pProduce despropcorcidn entre cara y craneo y de forme triangular a

cara y orelas, estas ultimas desplazadas abajo v afuera. La

configuracion del craneo tiene forma " de casco de soldado ™
OSTEOGENESIS MPERFECTA CONGENITA .- Se caractériza por 3
% Fracturas al nacer por traumas minimos durante el parto o
dentro del utero.
¥ Extremidades con deformacion y cortas.

Craneo blando vy membranoso.

Es un tipo grave de osteogénesis imperfecta.

OSTEOGENESIS MPERFECTA TARDA - Se caracteériza por 1
% Es de tipo menos grave.
2 La forma grave es aquella en Que las fracturas se presentan
durante la lactancia.

% La forma leve es aquella en que las fracturas se presentan

mas tarde.

POR QUE LAS FRACTURAS 7
1. tos huesos san osteocpénicos por lo tanto deficientes en
minerales y contenido de matriz por unidad de volumen,

2 El1 grado del trauma, es variable.
Depende del sitio de 1la Fractura, de 1a adad, de la

actividad del paciente vy del tipo de ostecgénesis

imperfecta.



LABORATORIO - iLos datos da laboratorio no son espaecificos para

«sta entidad, @l calcio sérico v . lo= niveles de potasic son.

los niveles de fosfatasa ‘alcalina pueden estar elevados

normales,

o normales.

RADIOLOGIA .~

Craneo tiene apariencia en zeta con una calva muy delgada.
Existe disminucion ¥y retardo de la osificacien.

La columna se encusntra con datos de ostecoporosis.
estando

LI Y

Los cuerpos vertebrales se encuentran comprimidos,

biconcavos entre discos hinchados.

Cifoscoliosis en las Formas de osteogénesis imperfecta

severas.
Miembros cortos por fracturas recurrentes.

Observamos diafisis anchas, casi sin corticales.

MetaFisis con numerosas fracturas algunas recientes y otras

»

®n consolidacion o consolidadas.
Arqueamiento por uniones viciosas secunadrias a fFracturas

recurrentes.
¥ Hueso espeso, delgado y Fragil.

% Marcada osteopenia, corticales delgadas.

En las uniones de los fragmentos fracturarios se abservan

callos hiperplasicos.
% Observamos trabéculas delgadas en &1 canal medular, el

encuentra angosto v completamente

canal medular se

obliterado.
Metafisis en forma de trompeta.
* hojuelas de mafz

»

Exi=ten calcificaciones en " en las

L]
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areas metafisiarias y epifisiarias de 1los huesos largos,

cerca de los platos de crecimiento, mas coman en el
garti lago de crecimiento.

2 Pusde haber asimetria de la caja toracica.
~

DIAGNOSTIKCO.- Este se realiza sobre los datos clinicos v

radiograficos que el paciente presente.

DIAGNOSTICO DFERENCIAL - Easta entidad me debhe de diferenciar con
maltratado,

otras patologias como: raquitismo, sindrome del nifo
acondroplasias, hipofosfatasia, picnodisostosis, oOsteoporosis de
causa desconocida, otras entidades con tratamientos prolongados

con esternides.

PRONOSTICO.- En casos leves o moderados, los pacientes tienen

excelente oportunidad a la deambulacieon, en nuestros di as Puede

=mer compatible con una vida normal.

la muerte intrauterina e debe a 1a

En 10s casos severos,
fFalta de integridad para protegar -l desarrollo de organos
vitales.

La principal causa de morbilidad y mortalidad es la Nneumont a
Y la falla respiratoria debida a falla mecanica on la pared

toracica. Existen otros tipos de mortalidad como suicidios, dafio

cerebral y complicaciones del tratamiento ortopédico.

10
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PLANTEAMENTO DEl. PROBLEMA

En la osteagénesis
angulaciones viciosas en

corregir con ostectom{as

imperfecta.
los huesos

msltiples,

las secuelas
largaos, son

realineacion

os@0s ¥y fijacion con enclavado centromedular 7

11

.

de

que nos dan
actibles de

fragmentos




HPOTESIS

Son pricipios fundamentales y basicos del tratamiento de

las

angulaciones en los huesos largos der nirnos con osteogénesis

imperfecta, los mismos qQue para pacientes normales, para reali
la correccidn de estas consolidaciones viciosas, el procesoc
consolidacion es normal para ambos tipos =13 pacientes, por
tanto el método de las ostectomias miltiples, realineacisén de

fragmentos dsecs y la fijacién con enclavado centromedular, es
método que nos permite la correccién de las secuelas y por

tanto una mejoria del paciente con su entorno bio—psico-social.

12
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MATERIAL Y METODOS

Sa realizo un estudio retrospectivo. de 20 pacientes en
edades pediatricas, tratados con aosteoctomi as maultiples,
Sseas Yy fijacioen con enclavado

Fragmentos
mastos

realinacian oe
en huesos largos y cuya entidad de fondo gque

centromedular,
presentaban era osteogénesis imperfecta, el estudio se realizd de
19935, en el servicio de ortopeédia
del

April de 1980 a Octubre de
pedistrica del Hospital de Ortopédia Magdalena de las Salinas,

IMSS, Mexico, D.F.

CRITERIOS DE INCLUSION

¥ Se estudiaron pacientes pediatricos con edades de 1 a 18

affios de edad y con osteogéenesis imperfecta.
* Pacientes pediitricos con secuelas de fracturas recurrentes
de huesos largos y con osteogénesis imperfecta.

Pacientes pediatricos que fueron manejados con osteotomias
multiples, realineacion de fragmentos dseos vy fijacion con
®nclavado centromedular.
Que

caontaron con control poOr 1a

Pacientes pediatricos

13




No. DE

PACIENYES

No. DE

PACIENTES

10

2
1

-5 6-10

EDAD

11-15 16-18

FEMENIND
SEXD

MASCUL INO




No. DE

PACIENTES

No. DE

PACIENTES

15 - 14

FENUR TIBIA HMERD

HUESD AFECTADD

12

DERECHO 1ZQUIERDN
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consulta externa y que caontaron con expediente clinico vy

radiologico.

CRITERIOS DE EXCLUSION

»*

Pacientes pediatricos sin osteogénesis imperfecta.

Pacientes pediatricos con osteogenesis imperfecta pero sin

secuelas de Ffracturas recurrentes con consolidacién

viciosa.

¥ Facientes pediatricos sin ninguna indicacidn quirdarjica
para ser manejado con osteotomi as miltiples, realinesacion de
fragmentos ¢seos Yy fFijacion con enclavado centromedular de
huesos largos.

% Pacientes pediiatricos sin control en 1a consulta externa,
sin expediente cliinico y radiolégico.

% Pacientes pediatricos que fallecieron durante el estudio o

qQue por alguna causa No acudieron a las citas.

TECNICA QURURGICA

Correcciéon de las deformidades graves de los huesos largQos vy
mejorar la estética y la funcién en la extremidad afectada, em la
indicacién gquirurgica-

1. Se realiza asepsia y antisepsia de la extremidad afectada.
2. Se colocan campos esteriles.
3. Se realiza incisién a nivel lateral de muslo o pierna

tratando de realizarla a nivel de vértice del arqueamiento

16
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a.

-3

10.

11.

12.

del hueso.
Se diseca por planos llegando bhasta el periostio.

Se expone subperosticamente la diafisis del hueso.
Efectuar una osteotomia a traves de la metafisis proximal

y distal y cuidadosamente me extrae 1la diafisis de 1a

herida.
Realirar osteotomi as previamente planeadas y de acuerdo a
cada caso individual.
Desplace y rote los Ffragmentos Sseos de manera
término—terminal, sobre el clavo recto.
Se inserta el extremo distal del clavo cerca de la laAmina
epifigiaria proximal, =n canal medular.
Se cierra el periostio v la herida por planos.

aparato

Se colocan gasas y s® cubre la herida y s coloca
de yss0 de acuerdo a la regicn afectada.
La inmovilizacién se mantiene hasta 1a consolidacion de

las ostectomias.

17
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RESULTADOS

Se estudiaron 20 nifos con secuelas de fracturas recurrantes
de los huesos largos con osteagdnNesis imperfecta que fFueron
tratados mediante osteoctomi as meltiples, realineacien de
fragmentos dseos vy fijacion de enclavado centromedular, este
método demostrd ser cruento, pero que con una indicacién precisa y
cen un cirujano expertao “-e consigue un buen resultado de la
correccion de las angulaciones.

Se oObservéd que la edad promedio de estos pacientes fFue de
&£.85 afios, el sexo mas afectado fuée e)] femenino con 12 pacientes y
@l masculino con B8 pacientes 1o cual es mencionado en la
literatura mundial, el lado mas afectado resulto ser el lado
derecho, por ser el de mayor actividad en estos pacientes, fFueron
12 extremidades derechas y O izquierdas las afectadas, al hueso
man lesionado fuée el fémur con 14 casos y secundarimente la tibia
con & casos, 4sto nos demuestra que los huesos de carga v que
®stos huesos se fracturan mas por estar mas expuestos a traumas en
pacientes con osteogénesis imperfecta.

El promedio de consolidacion de las osteotomias fue de 8
semanas posterior a la cirugia, ésto se obtuvo mediante el control
posoperatorio en la consulta externa con controles radiograficos,
en lo que correspande a las angulaciones = observaron con
mediciones radiograficas 14 pacientes con angulaciones de menos
de 10 grados. 4 pacientes con angulacién entre 11 a 15 grados, Yy
2 pacientes con angulacion superior a los 16 grados, &sto

posterior al retiro del aparato de yeso.

21
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20 _
15 _
No. DE k 2
PACIENTES 0 _
5
5. 3
] . [ ] ‘ .
2 4 6 8 10

SEMANAS EN LAS QUE CONSOLIDARON
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No. DE 15 . 14

PACIENTES 10 .

5. 4
R
BUENA REGULAR HALA

RESULTADO DE CORRECCION
DE LA ANGULACION

BUENA ANGULACION: SE REFIERE A UNA ANGULACION MENOR A 10 GRADOS EN
CUAL NO HAY ALTERACION ESTETICA POR LO TANTO

TAMPOCC DE LA FUNCIDN.

REGULAR ANGULACION: SE REFIERE A UN GRADAJE ENTRE 11 ¥ 15 GRADOS EN
LA CUAL SE INICIAN ALTERACIONES ESTETICAS.

MALA ANGULACION: SE REFIERE A UNA ANGULACION MAYOR A LOS 16 GRADOS
¥ QUE DAN ALTERACIONES TANTO FSTETICAS COMD
FUNCIONALES,

23



Posteriormente al retiroc del aparato de yeso se inicia maneio
rehabilitatorio gradual v progresiva. Se encontraron 2
complicaciones al presentar infecciones superficiales a nivel de
la herida, las Cuales se trataron con una ventana en el veso vy

antibisticos por via sistemica.

CONCLUSION

£l método quirdrgico correctivo de las osteotomias maltiples,
con realineacion de fragmentos sseos ¥y la fijacisdn con enclawvado
centromedular de los huesos largos en nifos con osteogéenesis
imperfecta, es un m&todo compuesto, extenso, cruento, con un
manejo extenso de teiidos blandos y de hueso que con una adecuada
Planeaci®én quirargica, una adecuada técnica de asepsia Yy
antisepsia v un cirujano experto nos proporciona resultados
satisfactorios para el paciente v Para el cirujano v que
conjuntamente con 1o0s cuidados posoperatorios, de rehabilitacioeon y
pPsicolégicos permiten una reincaorporacison dael paciente - U

entorno bio-psico-social.

24
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