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NTROCUCOON 

No &e deba. ni se puede integrar un diagnO•tico de cua1quier 

an~•rmedad y mucho plantear 

cualquier procesa médica sin canocimi•nto d• evolución. L• 

05t•oQ•n••i• imper~ecta as una patologia da orig•n h•reditario qu• 

a~•cta a hueso y te3ido conectivo paro que estudios actualizados 

la han relacionado con aspectos da ord•n metabólico. 

En nuestra medio una patologia que no as rara, y ataca 

pactantes pediatricos, •• entonces una patolog1a que amerita 

•studio pra~undo da origen. avcluciOn y tanto 

conservador como quir~rgico- Se realiza asta r•Vi•iOn de 

con secuelas d• ~racturas de los huesos largos pac:iantes 

padioltricos ostaog•nesis imper-t=acta, observanc::ICI buenos 

resultados con al trat.amiento mediante osteotorn1.as mOltiples y 

enclavado centromedular. 

La idea de realizar esta r•visiOn l.. de otorQar 

nuestra unidad 

hospitalaria. apoyados en una si•tamatizaciOn y auMi 1io de 

r•visiones actualizadas que incrementan los conocimiento• el 

tratamiento de esta entidad y que en un momento dado 

dar bas•s de esta patolC>Q~• a quienes las r•quieran. 

permitan 



oe...ETIVOS 

1.- Describir d• sistema.tic.a y ~undiamentos 

r•visiones bibliogrATicas actualizadas una d•scripción anatómica 

cl1ntca y t•ras»utic• d• la ost•ogéneais imperT.c::ta 

m•dto. 

nuestro 

2. - Proporcionar un• Tu•nte de i n.f:orma.ciOn •carca dal trata.miento 

et.. l•S svcuelas de las -f=racturas •n lam huesos Ja,.-gos en niftos con 

oateog•neei• imper-f=ecta. 

osteogénesi• :imperT•ct:a 

tr.atados con •l método de ostvotomi. a• mi:Jltiples. realineación d9 

Trac;amentos ós.as y f"iJaciOn con encl•v•do c:•ntromedul.ar. 
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• 1678 

* 17BB 

* lB::Sl 

• 1833 

• 1849 

• 1949 

• 1949 

• 1952 

• 1959 

ANTECEDENTES CENTFICOS 

Halebr.anctt.,. c:lescrib• par prim•r• 

a•t.a~nesia iMperfect•. 

Eck•an. cirujana militar Sueco realiza la. primera 

d.•cripciOn compl•t• de la osteog•nesis 1.-p•rfecta. 

A>ema.n,. reconocR l•• manife~taciones esqu•l•tica.s de 

la osteog,én•sis imperfecta., pa.rt icu la.rmente la 

••Cl•rótica •Zul V la la>eitud liQamentari•-

Labstein, c:Htscribe farn11a. de tendencia. 

congénita a las fracturas y la denomina Osteopsatyrosiw. 

Yrolik., maneja ya el término de a&teoo•nesis imperfecta. 

Lao&er,. los t•r111tnos conQ6nit• v tarda para 

difer•nciar lo que el cansideró formas diferentes de la 

enfermedad sobr• la base del mamenta en que ocurr~an las 

prim•ras fractura.s. 

Se•dor~., agrega do& ti pos de astao~naais imperfecta 

denominadas tarda o.-avis an la cual el nifto primara 

fractura la presanta al primer af'i'o de vida y tarda levis 

en la cual la primera fractura es •n al primar ano de 

vida y l• deformidoad y diac.ap•cidad no son tan sever""a&. 

Sa-Field,. emplea osteoto-S.as m01ttples,. realineaci6n de 

fr•oment.oa y fijación clavos intr•medulara& 

huesos larQos .. 

So-Field y Millar,. sefta.1an que en los ca•os en la claviJ• 

la lámina •p:ifisiari• 

ocurriran transt.ornos del crecimiento-



* 1964 Bailey y Dubaw, usan una barr• intram•dular tel••capada 

un peqUPftO rebord• en su •xtr••a d15tal y proKlmal 

que lueQD queda ~ija •n la cortical del hu•so. 
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OSTEOGENESIS ~CTA 

alteración dal tejido conectivo que a.-t=ec:ta. 

directam•nte a l• -Formación anormal o dei=iciante del c:ol~gano y 

que traa .;a-facc:i.ones a hu.so, piel. escJer"Otic•• y a dt!!'ntina. 

EPC>NtlrlC>S O N0""93FtES.- En-Fermedad de Lobstein •. en-Fermedad de Vrol ik. 

•ni=•rmedad de V.an D•r Hoeva. huesos -F,.•r,;¡¡il•S• osteomal•cia 

idiap.A.t::.ica, hu•sos qu•br.-diza&. 

~LOGIA.- E• una •ntidad rara •n nu&stro medio, apar•ce en 

por cac:IA 40 000 naci~i•ntos, •• ,.... -FreCuente l• mujer, 

transmite como rasc;ao autc.Omtco dominante. 

CLASFIC:Aex>t..i.- Actu.-lmant• se usa l.a clasi-Fic:aci6n de Si 1 lence • 

TL po rro.g+. L ldod -=•cLerÓL '-cea. .. rdL da. A\. Lera.e Lón Her•ftala co"'•n-
o:s oudlclona.L dmnt.a.\. La.rLo .. ., 

normo\ r\DIC 

. 
pr•ent.• 

P•rl.ncu.a.\ 

~.¡.-_.._, _ _._~-.:.........._,_ •.• _~-~-'~------ ----·-----.--.-----------

-----~-



Sill•nce utilizó primariAnMtnte 4 tipos de amteagón•&is imparT•cta 

tipo z.- Tarda. 

tipa Il y lA tipa 111.- Son tipaa de o•teagénesis imparTecta 

-Fatales por tener herencia .a.uto&óm1ca recasiv• y por lo tanto 

ETIC>PATOGEJ"..llA.- Examene& y •studio• bicquJ.micos e histolóQicos de 

severidad muestran que el deTecto cualitativo cu•ntitativo 

debe a la formaciOn del col~9eno. el cual •• el responsable da las 

alteraciones d• a•t• entidad. 

que 50n ra&ponsables d• los di~erent•• tipos da ost•DQ6n••i• 

imperTecta. 

H•r•ncla. 
•ll\•nc• 

\lpo ::1: 

\Lpo ZZ 

LL.po ZV 

Deteat.- bloqu.1.'"Lco• 

dL•mlftYoló" eft La. produocLón 
proooL.A.9•no t.Lpo z. 

y aoa..aAa. 

•u.-• ., t.ua '""""" .... re• ... u.o• -• 9 ycy\. 
•n la. Lrl.ple hella• ca>. 

pequ•rr- ellntL.-.-L.ón •" ••&>• 
-..1.a.cl.6ro que pr•vl.ene-d•. la' Lncor
porocl6" d• pr- ac&> d•ftLro de;la. 

_ ~l•ou.l-. ,· - ··-. 

punt.o d• '"uLcacl.ofte• •n a.a e a>,_ o ...... ,. 
pu"'Lo el• 9"u\cacl.on•• en o.ac •> ,.,~ra.r
-n\•,. punl.o d• 9"uLo.alo...._.•"•n.•l 
ose S> P•qu•fta. a.Lt.•rocl.ón: •'n· ,,•••.ª.~~ ... 

¡ 
¡ 

1 
1 

! 
¡-
¡ 



a.JA~O 0-NJCC>.- Se r•conoc• por ::S datos clinicoa c.ar•ct•rist:icoa 

ost•og.6-nesis 

1. EsclerOt:ic•s azulea. 

2. Oantinog•nesis imperfecta. 

3. O.teoporosis generali%adas. 

E>eisten otros datos clJ. nicos que cent 1 nuac .iOn 

m•ncion.aremos. 

* Pacientes con est:~tura cort:a por ••cue1as de fract:ur•• 

recurrentes •n los hU•sos l•rgos. 

• D•formidades O••as. 

• Fr•gi 1 :í.dad ós•a con tendencia • 1.•s fract.ur•s 

mlnimos. 

• l'10sculo• htpot:ónico•• CS.lg.ados. 

a Pi•l d•lgad•. 

a Laxitud liga .. nt.ari.a. 

e Articulaciones hipermóviles que puedan tener 

liga.ment•ria. 

e Sordera por ata•clerosts. 

e Aplanamiento d• los cuerpo• v•rtebrales v•rtebras 

curra. 

• CifD•CDlio•i• es comün en estos pacientes. 

• Osteopenia. 

Existen otros datos d• estos paci•ntes lo5 cuales pres•ntan 

frente amplia. huesos parietales y t•mporalas prominentes y 

encuentra abombada y 
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produce dasproporc:ion entr• ca,.._. ~ •- • an•o y de forma triangular 

cara y ore~as. esta• últimas desplazadas aba~o y •~uera- La 

configuraciOn del cr~neo ti.ene forma •• de casco de soldado •• 

OSTEOG&.IESJ.S ~CTA CONGENrTA.- Se car-~c:tériza por 1 

a Fracturas al nacer por traumas m1nimos durante •l p&rto 

d•ntr·o del út@ro. 

• Extremidadas con deformacion y cortas. 

a Cr~neo blando y membranoso-

• E& un tipo 9rava de osteog•nesis imperTecta. 

OSTEOG~ESIS ~CTA TARDA.- S• C<iii1.r•ct6riza por s 

a Es de tipo menos grav•. 

a La forma grave es aquell• 

durant• la lact•nci•-

• La forma l•v• ••aquella •n que las fracturas •• presentan 

m4La tarde .. 

POR QUE LAS FRACTURAS ? 

l. Los huesos son osteopénico• por lo tanto deficient-9 

minerales y contenido de matr~z por unidad d& volumen. 

2. El grado del trauma. •s v•riabla. 

3. Depende del sitio de la fractura. de la •dad. de la 

actividad del paciente V del tipo de osteogénesi• 

imperi'=acta. 

B 



LABORATORIO.- Los d•tos d• ltillbOroll.torio 

lo~ niveles de potasio 

normales. la• nivel•• de Tos-Fatas. ·ate.ali na. pu•dan estar elevados 

o normales. 

RADIOLOGIA.-

* Cr-&neo tiene apariencia en zata con una calva muy deloada. 

• EHiste disminución V retardo de la osific•cion. 

* La columna se encuentra con dato• de ost&oporosis. 

S Los cuerpos vertebra1es •• ancuantr•n comprimido•• estando 

biconcavos •ntre discos hinch•dos. 

• Ci-Foscol iositii 

* Miembros cortos por fractura& recurrentes. 

S M•tA~isi5 con num•ro••• fracturas alguna• recientes y otras 

•n consolidación o consolidadas. 

* Arqueamiento por uniones viciosas secunadrias -Fractura.s 

recurrentes. 

* Hueso espeso. delgado y Tr&gil. 

• Marcada oateopenia, corticales delgadas. 

a En las uniones de los fragmento• fract:.urarios observan 

callo• hiperplasicas. 

canal medular encuentr.a •ngosto y completamente 

obliterado. 

* Meta-Fi sis en -f'orm.a d& trompeta. 

* Ewisten calci-Ficaciane• en •• ho_juelas de m~J. z las 

.. 



•reas met•~i&iari•• v epi~i•i•rias de los hueso5 l•rQos,. 

c•rc• de los platos de cr•cimí•nto, ma.s conn:rn en al 

c:art.1 l.at;110 d• cr•cimi•nta .. 

• Puede h•ber ••ím•tr~• da la ca~• tor•cica. 

CIAGNOSTICO.- Este realiz• sobra loa datos clinicos V 

DlAGNOSTCO DF=EREl\.ICAL.- Esta entic:IAd se debe d& dí~•renciar 

otr•s patolooi•s comoz raquitismo. ta.indr-ome dal nifto maltr-.tado• 

acondr-oplasias, hipo~os-f'atasia. picnodisostosi&• osteoporosis de 

causa desconocida• otras entidades 

con esteroid&s .. 

tratamientos prolongados 

~NOSTICO.- En cAsos leves o moderadas. los pacientes tienen 

excelente opor-tunid•d a. l• dea.mbulación, vn nu&stros dJ.aa puRde 

ser compatible con una vida normal .. 

En los C&5DS severos. la muerte intr-auter-ina debe la 

-f=.alt• de integr-idad par.a proteger •l des•rr-ollo de ór-ganos 

vitales. 

La princip.al causa d• morbilidad y mortalidad •S la neumonta 

V la ~alla re&piratoria debida -Fall.a mec•nic• la par-ed 

toracica. Existan otr-os tipos de mortalidad como suicidio&• dAl!o 

c•rebral y complicacionas del tr•t•mient:a ortop6dico. 

10 



Pl...ANTEAMENTO CEL PROBL..EMA 

corregir can osteatom.ia• mOltiples. r•alineación d• ~ragmentas 

ós9Cs y ~iJación can enclavado centromedular ? 

11 



' . 

HFOTESIS 

Son pricipio• ~undamentale& y básicos del tratamiento de las 

angulaciones en los huesos l•r90• de ninos osteogénesis 

imper?ecta. los mismos que para pacientes normales• para realizar 

l• corrección da estas consolidaciones viciosas. el proceso de 

consolidAci6n '9'S no.-·m.al para ambos tipos da paci•nte•., por lo 

tanto el ,...todo de la-. o•t•otom.1as -.)ltipl••• realineación d• los 

~ragmentos 6•eos y la ~ijaci6n can enclavado centromedular., es el 

me-todo que nos permit• la corrección de las secuela• y por lo 

tanto una me~or~a del paciente con su entorno bio-psico-.oc:ial. 

12 



MATERIAL Y l\oETOCOS 

tr.at.ados o•teoto~a• 

realinación de ~raomentos oseas y -Fijación 

mol tiples,. 

encl•v•do 

centromedul~r. en huesos largos y cuya entidad d& ~onda qu~ ••tas 

present•b•n era osteagén&ais 1mperfecta. al estudio •• reali:ó dw 

el servicio de ortopédia 

p•di~trica d•l Hospital de Ortop•dta Ma9d•lena d• laa Salin••• del 

JHSS. ,.,.Mico. D.F. 

CRITSFllOS CE NO...USION 

* Se estudiaron p•cient&s pediatr1co5 con •dades de 1 a 1S 

aftas de edad y con o•tepgeneais imper~.-cta. 

• Pacíent•s pedi~trieos con »ecuela5 de ~racturas recurrente~ 

de huesos largos y con osteogénesis imper~act•-

• P•cientes p•di~tricos que ~u•ron ... neJ•do• can 05t1K>tom1.•G 

~altiples. realtneación de ~r•gmentos ó••os V ~~,ación 

•nclavado centromedolar. 

• Pacientes ped.i~t:.ric:os cu.1e cont:.a.ron eontrol por la 

'"' 
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c:oneulta &Nt&rna y que cont•ron con eKpedient.• c11 nic:o y 

ra.d1olOgico. 

CRITERIOS DE EXCLUSION 

* P•cientes pediAtrica- sin osteoQ6nesis imper~Rcta. 

* Pac:ient•s pediAtricos con osteoQ•nesis imperTec:ta paro sin 

s•cuelas de Tracturas recurr•ntes 

viciosa. 

consolid.ac:ion 

* Pacientes pediAtricos sin nin9una indicación quirOrjic• 

par• ser manejado con oat.eotomi.a• mú1tiplas,, r•.aline&ciOn da 

~r.agmentos Oseas y fijación con enclavado c•nt.romadular d• 

hueso• largos. 

* P.aci•ntes pvdiAtric:os sin cent.rol en l.a con•ulta eKterna,, 

sin •Kpadienta cliinico y radiológico. 

• Pacientes padiAtric:os qua fallecieron durant• •1 estudio 

que por alguna cau•a no acudieron a las citas-

TEc::::r...ilCA OURURGK:A 

CorrecciOn de las deformidades graves de los huesos lar~os y 

mejorar 1& est•ttca y la función en la eKtremidad afectada,, •- la 

indicación quirúrgica. 

l. Sa realiza asepsia y antisepsia de la eKtremidad a~ectada. 

2. Se colocan campos eateril••· 

3. Se realiza incisión a nivel lateral de muslo piern .. 

lb 



del hu••a. 

S. Se expone &Ubp&ra•tic•mente 1• dia~isis del hueso. 

6. E~ectuar un• osteotom.1• a traves de la metá~isis proKimal 

y di•tal y cuidadosamente 

h9rid•. 

cada casa individual. 

óseos 

t•rmino-tarminal. sobre vi clavo recto. 

de 

9. S• inaart• el extremo distal d•l cl•vo cerca de la !Amina 

api~isiaria proximal. •n C•nal medular. 

10. Sv cierra el periostio Y la herida.por planas. 

11. Se colocan gasas y &• cubre la herida y sv coloca apar•to 

12. La inmov~lizacion 

17 
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RESULTADOS 

Sa estudi.aron 20 ninas con secuelas da Tr.actur•s r•cur-rante& 

csteogénesis imper~ecta que Tuaron 

trat<it.dos rnediante o•teotom.1 as mültiplus,. rea. l i neac ion de 

Tragmentas Os.as y TiJaci6n da •nclavado centromedular,. este 

método demostro cruento, pero que 

cirujano eKperto con9igue 

corr-eccton da las angulaciones. 

indicación precisa y 

bu•n resu1tado de la 

Se observo qua 1• edad promedio de astas paciente& Tué de 

6.05 aftas,. el •&MD INL• aTect•dD TuO al Temenino con 12 pacientes y 

al m.,;;asculino B paciente• lo cual mencionado la 

literatura mundial, el lado m~s aTecta.do resulto el. lado 

der•cho,. por ••r el de mayor actividad •n estos p•cientes,. Tueron 

12 •Ktremidades derechas y B izquierda& las aTectadas, al hueso 

mas lastanada fué el -Fémur con 14 casos y secundar1mente la tibia 

6 casos, esta nas demuestra que 109 huesos de carga y que 

estos huesos se fracturan más por estar rna.s &Mpuestos a traumas en 

pacientes con ostaog6nesis imperfecta. 

El promedio de consol id.ación de las osteotom1. as -f=ué de B 

semanas po~terior a la cirug1a, ésto se obtuvo mediante el control 

posoperatorio en la consulta eMterna con controles radiogr~Ticos, 

en lo que corresponde las angulaciones observaron 

mediciones radio9r~ficas 14 pacientes con a.ngulaciones de 

da 10 grados~ 4 pacientes con angulación entre 11 a 15 grados, y 

2 p.--ctentes angulaciOn superior los 16 grados, esto 

posterior al retiro del apa•·ato de yaso-

21 
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No. DE 15 -' 

PACIENTES 19 -

5 ·-1 

14 

1 4 

1 1 
DllENI\ REOOLAR 

RESULTADO DE ClllRECC 1111 
DE UI AllGULACllll 

2 

1 
llAUI 

BUENA ANGULACIOll: SE REFIERE A U11A ANGULACIOll NEIOI A 11 GIWlllS EN 

CUAL 111 HAY ALTERACIOll [STHICA Plll LO TANTO 

TAMPOCO DE UI FlllCUJI. 

HEGULAR ANGULACIDM: SE REFIERE A 111 GRADA.JE ENTRE 11 Y 15 GIWlllS EN 

UI CUllL SE INICIAN ALTERACllllES ESTETICAS, 

MALA AllClJLACllll: SE REFIERE A lllA AllGULACHJI NAYlll A LDS tr. GRADOS 

Y QUE DAN ALTERACIONES TANTO fSTETICAS Cllll 

FlllCllllALES, 
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rvhabJ.litat:.oria gradual y prOQresivo. Se encontraron 2 

complicacione5 al presentar infecciones superficial•• a nivel d• 

la herida. las cualas se trataron con una V•ntana 

antibiOticos por v~.a sistémica. 

CCJNCLUSION 

el yeso y 

El nw!rtodo quirúrgico correctivo de las C15teotond.as mOltiples. 

ra.alineaciOn d• fragmentos Os&05 y la fijación 

cantromedular d• los huesos largos niftDS 

imper~ecta. es un ,...todo compuesto. &Ktenso. cruento • 

..anejo eKtanso de tejidos blandos y de hueso que 

ancla.vado 

adecuada 

planeaciOn quirOrgica. adecuada técnica de .asepsia y 

•nti5apsi.a y cirujano &Mperto proporciona resultados 

satisfactorios para el paciente y para et cirujano y Qt•P 

conjuntamente con los cuidado& posoperatorios. de rvha.bilitación y 

psicológicos parmiten una reincorporacton d•l paciente 

entorno bio-psico-social. 
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