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La osteopetrosis es una enfermedad muy rara, hereditaria, caracterizada
por un aumento de la densidad Osea, también conocida como
enfermedad de Albers-Schonberg en honor de un radidlogo aleman de
nombre Heinrich Ernest Albers-Schonberg que en el afio de 1904
describio el caso de un paciente con multiples fracturas y una esclerosis

generalizada del esqueleto.

Por sus caracteristicas radiograficas también es conocida como
enfermedad de los huesos de marmol, los huesos se hacen mas densos y
a la vez mas fragiles y mas propensos a fracturas.

La osteopetrosis se considera como una enfermedad rara ya que no se

presenta con mucha frecuencia.

Se han descrito numerosas formas clinicas de ésta enfermedad, todas
caracterizadas por un funcionamiento defectuoso de los osteoclastos, que
son las células responsables de la resorcion 6sea, generandose una
formacion normal de hueso, pero no una adecuada resorcién, lo que

provoca el aumento de la densidad Gsea.

La enfermedad representa una amplia variedad de sintomas vy
manifestaciones clinicas, debido a la heterogeneidad de los defectos
genéticos; por todas estas manifestaciones clinicas, radiograficas vy
genéticas se han propuesto varias clasificaciones siendo las mas

mencionadas cuatro tipos de osteopetrosis que son:

Osteopetrosis Maligna Infantil, de forma autosémica recesiva que se
diagnéstica en la primera década de la vida y mueren a una corta edad

por multiples complicaciones.



Osteopetrosis Benigna o del adulto, de forma autosémica dominante,
diagnosticada en edad adulta con un prondstico muy favorable, sin

descartar las complicaciones.

Osteopetrosis intermedia, se hereda de forma heterogénea, donde la

sintomatologia es menos agresiva.

Osteopetrosis asociada a acidosis tubular y a calcificaciones cerebrales.
Heredada de forma autosémica recesiva, habiendo un defecto de la

anhidrasa carbodnica.

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes de la osteopetrosis son: una
estatura baja y un desarrollo retrasado del crecimiento, ceguera, sordera,
anemia, pardlisis facial y fracturas frecuentes, siendo éstas las mas

comunes para cualquier caso.

Entre las manifestaciones bucales encontramos, la erupcién dental
retardada o falta de erupcion, la hipoplasia del esmalte, la alta propension
a caries, diastemas y osteopetrosis periapical focal, una esclerosis de los
maxilares y de la mandibula, condicion que provoca fractura de los
mismos; éstas caracteristicas representan un problema en ciertas
actividades odontoldgicas como las extracciones dentales que pueden
verse gravemente complicadas con una osteomielitis, que si no es tratada

de una manera adecuada puede tener como consecuencia la muerte.

En ocasiones la presencia de osteomielitis, permite el hallazgo de
osteopetrosis en pacientes asintomaticos, mediante el analisis
radiografico donde se observan caracteristicas especiales en los huesos,

en especial una imagen descrita como “hueso dentro de hueso”.



Se han hecho estudios para establecer la causa de la aparicion de esta
condicion, encontrando mutaciones en diversos genes, los cuales son los
responsables de las manifestaciones en los distintos tipos de la
enfermedad. Las mutaciones se han encontrado en los genes 11q12-13,
16p13y 11g13.4.

El tratamiento empleado va a depender de la forma de osteopetrosis que

se presente y de acuerdo al grado de afectacion en cada caso.

El uso de calcitrol con una baja ingesta de calcio, el oxigeno hiperbérico,
el uso de antibidticos y hasta la reseccion 6sea son empleados; asi como
el transplante de médula 6sea obteniendo resultados muy satisfactorios

en algunos casos, logrando cierta mejoria en los pacientes.



1. ANTECEDENTES HISTORICOS

La primera descripcion de osteopetrosis humana fue hecha por un
radidlogo alemén de nombre Heinrich Ernest Albers-Schénberg en el afio
de 1904; quien describié el caso de un paciente de 26 afios con buen
estado de salud aparente, el cual presentaba una fractura, y en la
radiografia se observaba una hiperdensidad de todo el esqueleto
(esclerosis generalizada). Este paciente fue seguido hasta la edad de 49
afos y fallece por complicacién de un cuadro anémico.

El mismo Albers-Schonberg (fig. 1), publicé un escrito muy detallado de la

enfermedad, que desde entonces lleva su nombre (1,2, 10)

Fig.1 Albers-Schonberg. (1)



En 1907, Albers-Schonberg menciona un factor importante, la
consanguinidad, ya que son mencionados varios reportes de casos en

matrimonios entre familiares. @

Sick en 1914 describe por primera vez el tipo de osteopetrosis grave

congénita. ©

Wallgren y Lauren, en 1920 le dan el nombre de osteopetrosis “fragilis
generalisata”, ya que observan miiltiples fracturas en los pacientes.

En el afio de 1921 investigadores alemanes reportaron 6 casos, en los
que por las apariencias radiograficas se denominan como huesos de

méarmol. ¥

Loret y Reye en 1923 reportan el caso de un nifio que murié a los 6 afios
y medio luego de complicacién por necrosis de la mandibula y de la

maxila con previo diagnéstico de osteopetrosis.

Karsher en 1926 describe la alteracion de los huesos como una
petrificacion, dando el nombre de huesos pétreo-rocosos, de ahi el

término de osteopetrosis: ©

Para 1937 Harnapp con base en la revision clinica de la enfermedad,

hace la divisién en tres tipos. ©

Bloom, en 1943 describe el caso de una mujer de 25 afios de edad, con
supuracién del seno infraorbitario, como consecuencia de una extraccion

dental @

Se proponen clasificaciones mas complejas, basadas en la herencia y en
las manifestaciones clinicas y con respaldos de estudios genéticos,

Schinz en 1944 hace una clasificacién en cuatro tipos. ©
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Nikel y Beiler, 1955 analizan los casos de varios pacientes que no habian
sido diagnosticados, si no hasta una edad adulta (edades comprendidas

entre los 55 y 66 afios).

Ennell y Pehrson en 1958 estudiaron varios casos de hermanos
afectados, con padres consanguineos clinicamente sanos.
Tips y Lynch en 1962 reforzaron dicho estudio comprobando que padres

sanos podian tener hijos con ésta enfermedad: ©

Jonson y cols. , 1968 observaron que en familias con antecedentes de la
enfermedad podia darse el caso de un salto de generaciones (hijos sanos

con madre o padre enfermo). ®

En la clinica humana, Ballet y cols. En 1977, lograron la remisién de la
osteopetrosis en una nifla de 3 meses de edad, mediante un transplante

histocompatible de médula 6sea. ®
Varios investigadores han descrito basicamente cuatro tipos principales

de osteopetrosis (Ballerslev y Andersen 1988, Frattini 2000; Kornak 2001;
Van Hool 2002). @
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2. GENERALIDADES

2.1. Funciones del esqueleto

Los huesos y los dientes son los 6rganos mas duros del cuerpo humano.
Los huesos son los 6rganos del sistema esquelético y el tejido 6seo es el
componente estructural de los huesos. El hueso es un tejido altamente

especializado y sus funciones principales son:

* Sostén. El esqueleto (fig.2) es la estructura del organismo que da
soporte a los tejidos blandos y provee puntos de insercion para la mayoria

los tendones de la mayoria de los misculos. ©

" Proteccion. El esqueleto protege de lesiones a los 6rganos internos mas
importantes, por ejemplo, el cerebro, la médula espinal, corazén y los

pulmones. ©

- Movimiento. Es la base mecéanica para el movimiento, los misculos se

fijan a los huesos y cuando éstos se contraen producen el movimiento. (9)

" Homeostasis mineral. El tejido 6seo almacena diversos minerales,
especialmente calcio y fdésforo, los huesos liberan hacia la sangre los
minerales necesarios para mantener su equilibrio (homeostasis) y

distribuirlos a otras partes del organismo* ©

- Produccién de células sanguineas. Dentro de algunos huesos, un tejido
conectivo denominado médula roja produce glébulos rojos, glébulos
blancos y plaguetas, proceso llamado hematopoyesis. La médula roja
consta de células sanguineas en desarrollo, adipocitos, fibroblastos y
macrofagos dentro del estroma que se localiza en los huesos del feto y

algunos huesos del adulto como la pelvis, las costillas, el esternon, las

vértebras, el craneo y los extremos de los huesos largos. ©
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- Almacenamiento de triglicéridos. La médula 6sea amarilla esti
constituida principalmente por adipocitos, los cuales almacenan

triglicéridos. Estos son una reserva potencial de energia quimica.

Fig.2 Esqueleto (7)
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2.2. Conformacion del esqueleto

El esqueleto esta constituido por un conjunto de huesos unidos entre si a
través de articulaciones; los huesos que lo forman tienen como eje una
columna vertebral, constituida por piezas irregulares superpuestas entre
si, llamadas vértebras, transmiten el peso del cuerpo a los miembros
inferiores y proporcionan una postura bipeda. En el canal vertebral se

aloja la médula espinal. ©

De la columna vertebral se proyectan las costillas, un conjunto de huesos
curvilineos que unidos al esternon forman el esqueleto del térax, donde se
resguardan drganos fundamentales de la respiracion; la circulacion y el

sistema digestivo. ©

La columna sostiene la cabeza; la cual consta de dos partes, el craneo,
constituido por huesos planos que rodean la masa encefalica y la cara
formada por huesos irregulares que, con algunos huesos del craneo
albergan varios 6rganos de los sentidos, la cavidad oral esta formada

exclusivamente por huesos de la cara ©

En la parte anterior y superior del térax se ubica la clavicula. Unida a la
escapula, situada dorsalmente en el térax.

En la escapula se inserta el humero, esqueleto del brazo; el radio y la
ulna, esqueleto del antebrazo, y el carpo, el metacarpo y las falanges, de

la mano. ®

La parte inferior de la columna vertebral se une a dos huesos llamados
coxales, que junto con el sacro y el coccix forman la pelvis. El hueso coxal
se apoya en el fémur, que a su vez se apoya en la tibia y la fibula

(peroné) que forman el esqueleto del muslo y la pierna respectivamente.®
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Al esqueleto del pie lo constituyen los huesos del tarso, los metatarsianos

y las falanges.

Por indeferencia funcional de los miembros con respecto al tronco, el
esqueleto se divide en:

- Esqueleto axial. (cabeza, cuello y tronco) con un total de 80 huesos.

" Esqueleto apendicular. (huesos de las extremidades) sumando 126
huesos. ®

El total de huesos que conforman un esqueleto adulto es de 206, sin
tomar en cuenta los sesamoideos ni los suturales, debido a que varian

segun los individuos' ®

S

Fig. 3 Esqueleto axial
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3. CLASIFICACION DE LOS HUESOS

Las piezas Oseas que componen el esqueleto ostentan formas y
dimensiones diversas, dependientes de sus funciones.

Los huesos se clasifican segun su forma; la ubicacion de los tejidos 6seos
compacto y esponjoso, varian de acuerdo con la forma del hueso. Segun

su forma los huesos se pueden clasificar en cuatro grupos.(g)
3.1. Huesos largos

En sus dimensiones, tienen una longitud mayor, que predomina sobre la
anchura y sobre el espesor, su estructura se compone de una diafisis y
dos epifisis, un ejemplo de estos es, el humero y el fémur. La estructura
macroscopica del hueso (fig. 4) puede analizarse considerando las partes

de un hueso largo y estas son tres:

1.- La diafisis (de dia, a través de, y fisis, de phyeim, crecer) es el cuerpo
del hueso (la porcion cilindrica y larga y principal del hueso). En la diafisis
casi todo el espesor del hueso esta formado por tejido 6seo compacto;

sélo una pequefia cantidad de hueso esponjoso rodea la cavidad medular.

2.- Las epifisis (de epi, sobre) son las terminaciones proximal y distal del
hueso. En las epifisis el hueso esponjoso es abundante y el tejido 6seo
compacto apenas forma una delgada cubierta externa. La superficie

articular de la epifisis esta cubierta de cartilago hialino. ®

3.- Las metéfisis (de meta, después) son las regiones de hueso maduro
donde la diafisis se une a la epifisis. En un hueso en crecimiento cada
metéfisis incluye la placa epifisaria o cartilago de crecimiento (cartilago
hialino), que permite al hueso crecer en longitud; cuando un hueso deja
de crecer el cartilago se reemplaza por hueso, la estructura Osea

resultante se conoce como linea epifisaria. ©
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Fig. 4 Estructura del hueso largo (36)

3.2. Huesos cortos

Presentan una forma cuboidea, tiene sus tres dimensiones casi iguales,
por ejemplo los huesos de la mufieca (carpo) y los del tobillo (tarso). Los
huesos cortos, poseen una fina corteza de tejido 6seo compacto y en su
interior contienen tejido 6seo esponjoso y espacios medulares; estos
huesos forman articulaciones moviles con otros huesos y también poseen

cartilago hialino en sus superficies articulares. 9
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3.3. Huesos planos

Son delgados y anchos (el ancho es considerablemente mayor que el
espesor), estdn formados por dos capas de tejido dseo compacto,

bastante gruesas con una capa interpuesta de tejido 6seo esponjoso.

Usualmente tienen funciones protectoras, por ejemplo, los huesos que
forman el crdneo protegen el encéfalo. La estructura esponjosa de los
huesos de la bdveda craneana, se llama diploe (doble); otros huesos

planos son la escapula y el esternén.

3.4. Huesos irregulares

Poseen una forma que no permite clasificarlos dentro de ninguno de los
tres grupos anteriores; su forma puede ser compleja, son piezas en las
que no se observa que dimension predomina sobre las demas, como en
las vértebras, algunos huesos de la cara, estos huesos pueden contener

espacios aéreos o senos (etmoides). "

Los huesos suturales (wormianos) y los sesamoideos son pequefias
masas 0seas que no quedan comprendidas en ninguna de las categorias
anteriores. Son diferentes en cada individuo, tanto en nimero como en
forma, los suturales se encuentran en las articulaciones de los huesos
craneales, y los sesamoideos en tendones sujetos a presion, entre los

huesos de la mano y el pie.

Al igual que los caracteres interiores, los rasgos exteriores de los huesos
son consecuencia de las funciones de los mismos, asi como de sus
relaciones con otros sistemas y oérganos vecinos, sobre todo los

musculos.(7)

18



Entre las caracteristicas exteriores principales, cabe mencionar los
agujeros, orificios de diametro variable, por los que pasan vasos

sanguineos y nervios. @

i CARTILAGO ARTICULAR {

T EMLFLALS

HUESC
ESPOMIOSO

DIAFISIS

CAVIDAD
MEDLULAR

HUESD CORT2

HUE 50
COMPACTD

TAELA
EXTERMA

A

_ TABLA
INTERMA

HUESD PLAMD

HUESD LARSO

Fig.5 Hueso largo (fémur), hueso corto (vértebra), hueso plano (escapula). (36)

19



4. ANATOMIA DE LA MAXILA Y DE LA MANDIBULA

Gran parte del esqueleto facial estd compuesto por los maxilares y la
mandibula.

El crecimiento de los huesos faciales es debido a la erupcion de los
dientes y consiguientemente, al desarrollo de los paranasales, el
alargamiento de la cara se debe a la elongacion del maxilar y de la

mandibula entre los seis y los doce afios de edad.
4.1. Maxila

Los dos maxilares estdn unidos en la linea media por la sutura
intermaxilar, que se observa a nivel del paladar duro, en donde se unen

las apdfisis palatinas de ambos maxilares. ©

La parte principal es el cuerpo, en cuyo interior se encuentra el seno
maxilar, presenta una apofisis cigomética que se articula con el hueso
cigomético o malar. También presenta una apdfisis frontal que se dirige
hacia atras, afuera y arriba; en su cara lateral se observa una cresta
lacrimal anterior y en su cara medial una cresta para la articulacion con la
concha nasal inferior. La apdfisis frontal se articula con el hueso frontal y
con los huesos nasales por arriba y por delante, respectivamente.
Presenta una apdfisis palatina que se articula con la del lado opuesto,

para formar el paladar duro. ©

La parte anterior de la apdfisis palatina es mas gruesa que el resto, y en
ella se sitla un semicanal, que completado con el del otro lado, forma el
conducto incisivo que se abre en las fosas nasales por dos orificios
distintos, uno en cada maxilar. También presenta una apofisis alveolar
que da alojamiento a las piezas dentarias superiores, en donde se labran

las cavidades correspondientes a los alvéolos. ©
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Los tabiques 6seos que separan los alvéolos dentarios son los tabiques
interalveolares. En las Ultimas piezas dentarias hay tabiques
interradiculares que subdividen los alvéolos en cavidades que albergan
raices de un mismo diente. La cara superficial de la apdfisis alveolar
presenta relieves que corresponden a las raices de las piezas dentarias,
en las que destaca la cresta canina. Cada uno de los maxilares se articula

con el vdbmer, unguis, esfenoides, palatino y concha nasal inferior. ©

El cuerpo del maxilar (fig. 6) presenta una cara nasal, que forma parte de
la pared lateral de la fosa nasal. La cara orbitaria, forma parte del suelo de
la cavidad orbitaria; el borde medial de esta cara tiene semiceldillas,
articuldndose con los huesos palatinos, etmoides y unguis. La cara
anterior se encuentra deprimida formando la fosa canina; su terminacion
es un angulo denominado espina nasal anterior. En la cara infratemporal
en su zona media se encuentra la tuberosidad maxilar, en cuya cara
lateral se ven los orificios alveolares. La maxila est4 formada por hueso
compacto con pequefios islotes de hueso esponjoso en la base del

proceso frontal, especialmente en el borde alveolar. %

Fig. 6 Cara lateral de la maxila. (9)
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4.2. Mandibula

Hueso simétrico, impar y mediano, es un huso movil; situado en la parte
inferior de la cara, esta configurado en un hueso céncavo hacia atras en
un forma de herradura; sus extremos se dirigen hacia arriba formando con
el cuerpo un &ngulo casi recto. Es el mayor y més fuerte hueso de la cara,
es un hueso extremadamente sdlido especialmente en el cuerpo; el borde
superior del cuerpo (fig. 7) esta tapizado por una lamina densa de tejido
esponjoso que rodea los alvéolos dentarios. El centro del cuerpo presenta
el conducto dentario, que posee conductos secundarios que desembocan

en cada alvéolo. ¥

El cuerpo presenta un borde redondeado, que es la base de la mandibula
y un borde alveolar donde se implantan las piezas dentarias inferiores,
cuyas raices forman relieve en la cara superficial de la mandibula. A los
lados de la protuberancia mentoniana estan los tubérculos mentonianos
de donde surge una linea oblicua que cruza la cara externa del hueso,
cerca a nivel del primero o segundo molar se observa el orificio

mentoniano , salida del conducto dentario. ©

La cara interna del cuerpo de la mandibula (fig. 8) presenta una espina
mentoniana, con dos prominencias y dos caudales para la insercion de los
musculos geniogloso y genihioideo; la linea milohioidea cruza la rama
mandibular y es la inserciobn del musculo milohioideo.Se observan dos
depresiones, la fosilla submandibular y la sublingual, que alojan las
glandulas salivares submandibular y sublingual. Cerca del borde inferior

se inserta el musculo digastrico en la fosa digastrica. ©
Las ramas de la mandibula, en el centro de la cara medial tienen un

orificio donde surge un surco que sirve para alojar el nervio y vasos

milohioideos. ©
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El borde superior de cada rama presenta un condilo, en su zona mas
posterior se encuentra la apofisis coronoides, cuyo desarrollo se debe a la
robustez del musculo temporal. Entre ambos se sitla la escotadura de la
mandibula o escotadura sigmoidea, caudalmente se localiza el cuello de
la mandibula, en su parte media se observa la fosita pterigoidea para la
insercion del musculo pterigoideo lateral. El céndilo se articula con el

hueso temporal. ©

El triangulo retromolar, esta situado por detras del dltimo molar, el
triAngulo derecho suele ser mayor que el izquierdo, por eso los accidentes
a la erupcion del tercer molar son mas frecuentes en el lado izquierdo.

La union del borde posterior de la rama de la mandibula con la base del

cuerpo es el angulo de la mandibula. ©

El conducto mandibular comienza en la rama a nivel del orificio
mandibular y termina en el orificio mentoniano, que esta delimitado por la
lingula o espina de Spix. El conducto mandibular tiene canaliculos
alveolares destinados las raices de premolares y molares. El conducto
dentario se divide en dos ramas, una de ellas el conducto incisivo, que da

origen a canaliculos alveolares para el canino y los incisivos' ©

La forma y crecimiento de la mandibula se debe a la evolucion de los
dientes y a los musculos que se insertan en ella, su movilidad condiciona
los movimientos de masticacion; con la pérdida de los dientes el hueso de
la zona alveolar se reabsorbe modificando el aspecto general del hueso y

por tanto el de la cara. ¥
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Fig. 7 Vista anterior y lateral de la mandibula. (36)

Fig.8 Vision posterior de la mandibula (36)

24



5. ANATOMIA DEL HUESO

Los huesos son capaces de soportar diversos grados de compresion y
tencidon gracias a la mineralizacion de su matriz, que le provee de sostén y
proteccion, cuenta con un sistema neumatico a base de colagenos;
también cuenta con una capa denominada periostio, que contiene células
osteopregenitoras, asiste al hueso en la reparacion de fracturas. El

endosito junto con el periostio nutren el tejido 6seo. ¥

El hueso denota dos zonas que son el hueso esponjoso y el compacto. La
matriz 6sea se compone de coldgeno y minerales como el fosfato de
calcio [Cas (PO4) 2], la cual se combina con otra sal mineral, el hidréxido
de calcio [Ca (OH)z], para formar los cristales de hidroxiapatita [Caio (PO4)
6 (OH)2], determinan la dureza. Algunos huesos contienen médula roja,
que es la encargada de la hematopoyesis, cuando los adipositos

aparecen en esta entonces se denomina médula amarilla. **

5.1. Vascularizacion

El hueso esta profusamente irrigado por vasos sanguineos, abundantes
sobre todo en las porciones que contienen médula ésea roja, estos vasos
llegan a los huesos a través del periostio. Los vasos sanguineos, los
vasos linfaticos y los nervios atraviesan al hueso compacto desde el
periostio por los conductos de Volkman. Estos vasos y nervios se
conectan con los de la cavidad medular, periostio y conductos centrales (0

haversianos). ©

El periostio es rico en nervios sensitivos, algunos transmiten la sensacion
de dolor. Estos nervios son especialmente sensibles al estiramiento o la
tencion, lo cual explica el intenso dolor originado por una fractura o por un

tumor 6seo. ©
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El tejido 6seo presenta cuatro tipos celulares: células osteoprogenitoras,
osteoblastos, osteocitos y osteoclastos. Con excepcion del osteoclasto,
cada una de estas células pueden considerarse una forma diferenciada
del mismo tipo celular basico. Cada una se transforma desde una forma
mas inmadura hacia una forma mas madura en relacién con la actividad
funcional (crecimiento 6seo). El osteoclasto tiene su origen en una linea
celular diferente y actla en la resorcion 0sea, una actividad relacionada

con el remodelado de los huesos. ®®

6.1. Células osteoprogenitoras (génicas, de gennan, producir)

Las célula osteoprogenitora (FIG. 9) es una célala en reposo que puede
trasformarse en un osteoblasto y secretar matriz 6sea.

Son células madre no especializadas que derivan del mesénquima, el
tejido del cual provienen todos los tejidos conectivos. Por su origen
mesenquimal y su capacidad para diferenciarse en tres tipos de células
diferentes de los osteoblastos (adipositos, condroblastos y fibroblastos)
indican que estas células pueden modificar sus caracteristicas

morfoldgicas y funcionales en respuesta a estimulos especificos. © ¥

Fig.9 Célula osteoprogenitora. (8)
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6.2. Osteoblastos (blasto de ostoblastos, germen)

Son células formadoras de hueso que sintetizan y secretan fibras
coldgenas y otros componentes organicos (proteoglucanos vy

glocoproteinas) para construir la matriz osteoide. *?

El osteoblasto también tiene a su cargo la calcificacion de la matriz.
Cuando se encuentra en su fase activa tiene una forma cuboide o

poliédrica y los osteoblastos inactivos son células aplanadas (fig.10). (13)

La matriz se deposita alrededor del osteoblasto formando asi lagunas,
cuando termina incluido por completo en la matriz osteoide, entonces se

denomina osteocito. *?

Fig. 10 Osteoblasto. MEB 1 100 x (8)

6.3. Osteocito (cito, de kitos, célula)

Son células planas con forma de almendra, no realizan division celular.

Es responsable de mantener la matriz 0sea, los osteocitos pueden
sintetizar nueva matriz y también resorberla. Estos procesos contribuyen
de manera importante en la homeostasis del calcio en la sangre

(calcemia). ¥
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Cada osteocito, atrapado en su propia laguna, desarrolla extensiones
citoplasmaticas a través de canaliculos para conectarse con extensiones
similares de los osteocitos vecinos; por medio de estos canales, reciben
nutricion del liquido intersticial. La muerte del osteoclasto provoca la

resorcion de la matriz 6sea (fig.11). 4%

Fig. 11 Osteocito. MEB 9 160 X. (8)

6.4. Osteoclasto (clastos, de klastos, roto)

Son células muy grandes derivadas de la fusion de muchos monolitos, se
encuentran en la superficie 6sea y su Unica funcion es reabsorber hueso.

La membrana plasmética del osteoclasto se pliega profundamente y
forma un borde dentado, la célula libera poderosas encimas lisosémicas
y &cidos que digieren los componentes minerales y protéicos de la matriz

osteoide, esta descomposicién se denomina resorcion (fig.12). ©

Fig. 12 Osteoclasto. MEB 5 626 X. (8)
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ETEED

7. RESORCION OSEA

En el hueso justo por debajo del osteoclasto se forma una excavacion
poco profunda llamada bahia o laguna de resorcion (laguna de

Howship). ¢

La porcion de la célula en contacto directo con en hueso puede dividirse
en dos partes: una region central que contiene muchos pliegues de la
membrana plasmatica a manera de vellosidades y que recibe el hombre
de borde desflecado, borde festoneado o borde en cepillo, y un
perimetro de citoplasma anular, la zona clara, que delimita mas o menos
la superficie 6sea en resorcién. La zona clara contiene abundantes

microfilamentos, pero esencialmente carece de organelas (fig.13). *®

En el citoplasma muy cerca del borde festoneado, hay una gran cantidad
de mitocondrias y lisosomas. Los ndcleos estén tipicamente en la parte de
la célula méas alejada de la superficie 6sea. En esta misma region se ven
perfiles de reticulo endopldsmico rugoso, mdltiples dictiosomas de

aparato de Golgi y muchas vesiculas. ®

Algunas de las vesiculas del osteoclasto, si no casi todas ellas, son
lisosomas que surgen del aparato de Golgi. Su contenido se libera en el
espacio extracelular a la altura de las hendiduras que hay entre los
repliegues citoplasméticos del borde festoneado. Una vez liberadas, estas
enzimas hidroliticas, entre las que se encuentra la colegenasa, digieren
los componentes organicos de la matriz 6sea. No obstante, antes de que
pueda producirse la digestion, la matriz 6sea tiene que ser descalcificada.
La disolucion de las sales de calcio es producto de la secrecion de acidos
organicos por las membranas del borde festoneado. Ademés el ph bajo

favorece la accion de las hidrolasas &cidas. *®
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De acuerdo con esto, en el espacio extracelular entre el hueso y el
osteoclasto se crea un ambiente local acido. La zona clara adyacente al
borde festoneado parece formar un compartimiento sellado de frente al
hueso en el que se produce la descalcificacion y la degradacion focal de

la matriz 6sea. *®

Un aumento en la concentracion de paratohormona promueve la resorcion
Osea y ejerce un efecto demostrable sobre la actividad osteoclastica. La
calcitonina secretada por las células parafoliculares de la glandula tiroides
tiene un efecto opuesto compensador y reduce la actividad de lo s

osteoclastos. *°

Los osteoclastos derivan de células progenitoras hematopoyéticas
mononucleares, a saber: CFU-M, una célula que da origen a los linajes de
granulocitos, neutrdfilos y de monolitos. Se cree que los osteoclastos se
originan por funcion de células SFU-GM o SFU-M. Tanto en su origen
como en su funcidn los osteoclastos estan intimamente relacionados con

los macréfagos.

Fig. 13. Osteoclasto, mecanismo de resorcion. (8)
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La proliferacion de los osteoclastos es activada por el factor estimulante
de colonias de macréfagos (M-CSF). El reclutamiento de los
preosteoclastos a partir de las CFU-MG parece ser promovido por la IL-1,
IL6 e IL-11. Los preosteoclastos son células con un solo ndcleo que se
adhieren a las superficies 6seas y al fusionarse entre si dan lugar a los
osteoclastos. Los preosteoclastos expresan en su membrana moléculas
de adhesion pertenecientes a la familia de las caderinas que parecen

intervenir en la fusion de éstas células. *?

Los preosteoclastos de la médula dsea pueden dar lugar por fusion a los
osteoclastos que remodelan el hueso esponjoso o pasar a la circulacion.
Para que ésta células mononucleares circulantes puedan regresar por
diapédesis al microambiente &éseo deben adherirse a las células
endoteliales. Se piensa que ésta adhesion es posible por que los
osteoclastos y sus precursores expresan en su membrana una proteina
denominada anexina Il. Dado que en el hueso cortical no existe médula
Osea es probable que los osteoclastos que intervienen en su
remodelacion procedan de precursores circulantes que hayan emigrado
del interior de los capilares sanguineos de los conductos de Havers. La
adhesion de los precursores de los osteoclastos a la matriz 6sea tiene
lugar en aquellos puntos donde ésta queda expuesta por que se separan
entre si, las células de revestimiento son de origen osteoblastico y poseen
receptores para la PTH por lo que se ha sugerido que ésta hormona

podria desencadenar el proceso. ?

El estudio ultraestructural de los osteoclastos revela que sus organelas se
concentran en el citoplasma peri nuclear de los complejos de Golgi y son
abundantes. En el resto del citoplasma se observan abundantes
mitocondrias y estructuras vesiculares de diversas densidades y tamafios.
Es caracteristico de estas células que la zona de su membrana que entra

en relacion con la matriz 6sea se halle fruncida. *?
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Entre los plegamientos de la membrana y la matriz 6sea existe un
estrecho espacio poco denso a los electrones a ambos lados de la zona
de plegamiento, la membrana se aplana y se une mas intimamente a la
matriz. Asi el espacio comprendido entre la membrana fruncida y la matriz
O0sea queda convertido en un microambiente aislado. El segmento del
citoplasma adyacente a esta zona se halla libre de organelas por lo que
se denomina zona clara. Los osteoclastos a medida que reabsorben el

hueso realizan un moviendo de vaivén. *?

Los osteoclastos reabsorben el hueso en dos fases. Primero solubilizan el
mineral y luego digieren la matriz organica. El mineral se solubiliza
acidificando el ambiente creado entre la matriz y la membrana fruncida del
osteoclasto. La acidificacion (pH=4) se logra bombeando hacia el hueso
los ibnes H+. En el citoplasma de los osteoclastos la anhidrasa carbénica
cataliza la reaccion entre el CO2 y el H20 dando lugar a CO3H2 que se
disocia en CO3H- y H+. El H+ es bombeado activamente hacia la matriz
Osea a través de la membrana plegada mediante una bomba de protones
dotada de una ATPasa especifica. El CO3H — es expulsado fuera de la
célula a través de la superficie opuesta donde es intercambiado

activamente por CL. ®?

El CL no se acumula en el interior del osteoclasto puesto que es
expulsado hacia la matriz 6sea por medio de canales especificos situados
en la membrana plegada. Una vez eliminado el mineral de la matriz
organica es digerida por colagenasas &cidas y otras enzimas proteoliticas.
Cuando se ha completado el proceso de reabsorcion los osteoclastos
mueren por apoptosis. Los ndcleos se hacen mas pequefios e
hipercroméaticos y se fragmentan hasta desaparecer y el citoplasma
aumenta su acidofilia y se retrae. Estos restos celulares seran fagocitados

por células macrofagicas. *?
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ETEED

8. OSTEOPETROSIS

8.1. Definicion

La osteopetrosis es una rara enfermedad Osea, hereditaria que presenta
caracteristicas clinicas variables y se caracteriza por un aumento de la
densidad 6sea.

Los principales hallazgos clinicos que presenta la osteopetrosis son
fracturas recurrentes y osteomielitis de la mandibula. ElI signo mas
importante es la densidad 6sea a causa de la disfuncion de los
osteoclastos, abarca una amplia variedad de problemas debido a una
acumulacion excesiva de hueso, y de la remodelacion 6sea anormal

provocando la disfuncién de la medula ésea. ¢®

8.2. Sinonimia

Varios nombres han sido usados para describir el desorden hereditario de

osteopetrosis y tomando en cuenta sus caracteristicas radiograficas. (s)

Osteoesclerosis marmérea difusa: Albers-Sonberg, 1904.
Osteoesclerosis anémica: Assmann, 1907.
Osteoesclerosis fragilis generalisata: Laurel y Walgren, 1920.
Enfermedad marmoérea de los huesos: Schulze, 1921.
Osteoesclerosis congénita: Ghormley, 1922.

Marble Bones: Alexander, 1923.

Osteopetrosis primitiva: Karshner, 1926.

Enfermedad de los huesos de yeso: Pirie, 1930.
Osteoesclerosis eburnizante eritrémica: Guassardo, 1932.
Marmoresteosis: Parenti, 1935.

Osteopetrosis: Smith, 1937.

Enfermedad de Albers-Sonberg.
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ETEED

9. CLASIFICACION

Los diversos tipos de osteopetrosis se clasifican en base a su tipo de
herencia, de la edad de inicio, de la severidad y de las caracteristicas

clinicas secundarias.

Varios autores han clasificado esta enfermedad en diferentes subtipos,
algunos mencionan solamente la osteopetrosis maligna infantil

autosémica recesiva y la osteopetrosis benigna autosémica dominante. ®:
10)

Otros autores mencionan tres tipos, osteopetrosis maligna, osteopetrosis

benigna y osteopetrosis intermedia. %"

También se ha dado una clasificacion en donde describe cuatro tipos

clinica y genéticamente diferentes de la enfermedad. @ *®

- Tipo maligno o infantil severo, que es asociado con mutaciones en los
genes TCIRG y el C1CNY7.

- Tipo benigno del que el gen causante todavia necesita identificarse en

la region del cromosoma 11q12-13.
- Tipo intermedio.

- Osteopetrosis con acidosis tubular renal y calcificaciones cerebrales que
2,5, 13)

se asocia a una deficiencia de la anhidrasa carbénica II(CAIl). ¢
En todos los tipos, los sintomas clinicos son causa secundaria al defecto
de la resorcion del hueso, se han hecho reportes de algunos casos
aislados donde la osteopetrosis ocurre en asociacion con los sintomas

clinicos sin relacién con el defecto de resorcién 6sea. % 2%
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9.1. Osteopetrosis autosdmica recesiva maligna

Esta forma de osteopetrosis, también llamada “congénita”, “precoz”,
“infantil”, o “letal” puede ser diagnosticada radiograficamente intradtero,
pero habitualmente es descubierta al nacer o en los primeros meses de
vida. En este tipo se han observado varios casos de hermanos afectados
con padres consanguineos clinicamente normales, ambos sexos se

afectan por igual, en los casos mas graves el feto nace muerto. ¢

La enfermedad suele manifestarse por un deterioro paulatino del estado
general, irritabilidad, llanto, abombamiento abdominal, palidez o fiebre.
Otras veces los sintomas son més especificos como son: alteracion de los
movimientos oculares, macrocefalia y anemia; en las primeras semanas
de vida, destacan la escasa vitalidad, hipotonia, mal estado de nutricién y
poco desarrollo de las masas musculares, el cuadro puede complicarse

con una hidrocefalia. ¢ 9

Fig.14 Paciente con abombamiento frontal por osteopetrosis infantil (38)
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Si el nifio no fallece en esta primera etapa, desarrolla una notable
macrocefalia, con la frente amplia y abombada (FIG.10), hipertelorismo,
0jos saltones, nariz ancha y boca entre abierta por la obstruccién nasal.
En una edad poco mas avanzada los nifios presentan una estatura baja y
desarrollo retrasado del crecimiento y a veces psicomotor, los huesos son
frgiles, con frecuentes fracturas patoldgicas, presenta exoftalmos por un
escaso desarrollo de la cavidad orbitaria y nistagmus, anemia por falta de

médula. ¢ 7

Cuando el hueso esclerotico llena los espacios medulares aparece una
hepatomegalia, el estrechamiento de los agujeros de la base del craneo
provoca pardlisis de los pares craneales Il, VIl y Vlll.La capacidad visual
esta disminuida y puede progresar hasta la atrofia 6ptica, con ceguera
completa. En menos ocasiones presenta pérdida auditiva, sordera o
pardlisis facial periférica; el estrechamiento de la cavidad nasofaringea
ocasiona precozmente la obstruccion nasal favoreciendo la aparicion de

rinitis purulenta crénica. ©®

Entre las manifestaciones bucales rara vez hay hiperplasia gingival,
dificultades con la deglucién, denticion retrasada o ausente, dientes
pequefios e hipoplasicos y pronto desarrollan caries extensas que pueden

ir seguidas de osteomielitis de los maxilares. & ¥

Fig. 15 Anomalias dentales (38)
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La imagen radiologica muestra esclerosis difusa del esqueleto; se observa
ensanchamiento de la metéfisis de los huesos largos y una tipica
apariencia de “hueso dentro de hueso” en las falanges, los huesos largos

y los huesos pélvicos (fig.16). © 16239

Fig.16 Esclerosis generalizada del esqueleto (16).

Tiene una incidencia media de 1:200,000 a 1:300,000. La incidencia méas
alta es de 3.4:100,000 se encuentra en Costa Rica.

Hay una reduccién marcada en la esperanza de vida, el 65% de los
pacientes que sobrepasan el periodo de lactancia mueren en los primeros
afos de vida (4 afios de edad promedio) por complicaciones como
anemia progresiva resistente al tratamiento y pancitopenia asociada con
infecciones de repeticion, frecuentemente respiratorias o0 puede

presentarse osteomielitis de maxila y mandibula. ®®
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9.2. Osteopetrosis autosomica dominante

Denominada habitualmente forma “tardia”, “benigna” o “del adulto”.

Las formas autonémicas dominantes de la osteopetrosis tienen una
manifestacion clinica tardia, la edad es variable; la osteopetrosis
dominante suele diagnosticarse hacia la segunda década de la vida y
presentan principalmente sintomas leves y un prondéstico benigno. Los
pacientes son a menudo asintométicos y el diagndstico es hecho con

frecuencia por un examen radiografico realizado con algun otro propdésito.
5, 13)

Los sintomas son los mismos que en la forma recesiva maligna, pero
nunca llegan a manifestarse con la misma gravedad. El cuadro clinico
esta dominado por las fracturas patoldgicas (fig. 17); las fracturas son
raras en los primeros afios de vida, se producen espontdneamente o por
traumatismos minimos, siendo los huesos largos y las costillas los mas
afectados. Estas lesiones dejan como secuela deformidad y acortamiento

del miembro. ®

Fig. 17 Esclerosis en la base del craneo y fractura del fémur (37)
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Clinicamente puede observarse una talla baja, craneo grande con frente
amplia, aunque con una menor frecuencia también puede presentarse la
compresion de los nervios craneales con atrofia Optica, pardlisis de la
musculatura ocular y pardlisis facial. La presencia de anemia es

moderada o nula en algunos casos. ® ¥

Son muy frecuentes los defectos de la denticibn con propension a
desarrollar caries grave, se presenta osteomielitis secundaria y necrosis
de los maxilares, que como complicacién puede provocar la muerte del
paciente. Esta localizacion preferente del proceso infeccioso en la
osteopetrosis es atribuida a la combinacién de los trastornos de la

denticion, facilidad para desarrollar caries y estenosis. ©¢*%

La osteopetrosis autosomica dominante se caracteriza radiograficamente
por una osteoesclerosis difusa, generalizada, mas pronunciada en la
béveda craneal, en las crestas iliacas con apariencia de “hueso dentro de
hueso” y en los extremos de los discos vertebrales (espina de Rugger-

Jersey). 9

La frecuencia de este tipo de osteopetrosis es de 1:100,000 a 1:500,000.
La forma principal de esta afeccion es autosomica dominante, pero existe
gran variabilidad en el grado de padecimiento, y en ciertos casos, se

observa salto de generaciones. ® % 20
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9.3. Osteopetrosis autosOmica recesiva intermedia

Se detecta en los primeros afios de vida generalmente a consecuencia de
fracturas patoldgicas, se caracteriza por su larga supervivencia con un
curso clinico benigno, similar al de la forma dominante, pero con

transmision autosémica recesiva. & 217

Hay manifestaciones clinicas similares a las de la forma benigna, un
poco mas acervadas pero no tanto como en la de forma maligna. Los
pacientes presentan una ligera anemia o ausencia de la misma y una
hematopoyesis extramedular menos severa, a veces fracturas
recurrentes, macrocefalia moderada y abombamiento frontal, talla baja,
con moderado acortamiento de las extremidades, coxa vara y genu

valgo (5,17, 20,27)

Fig.18 Prognatismo en un paciente con esteopetrosis.

La afectacion 6sea es tan intensa como en los otros tipos de

osteopetrosis, pero no existe compresion de los nervios craneales.

40



Radiograficamente muestran el aumento de la densidad O&sea
caracteristica de la enfermedad, las anormalidades dentales y la estatura

corta son caracteristicas importantes en este tipo de osteopetrosis;
presenta aplanamiento de la zona media de la cara, hay prognatismo de
la mandibula (fig. 18), predisposicion a la caries y osteomielitis de maxila

y/o mandibula. & 172020

La osteopetrosis autosOmica recesiva intermedia se distingue de la

osteopetrosis maligna porque las manifestaciones son menos severas y la

esperanza de vida es mas alta. %1719

Fig.19 La radiografia cefalica lateral evidencié la hiperplasia mandibular
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9.4. Osteopetrosis con acidosis tubular renal y calcificaciones

cerebrales

La osteopetrosis recesiva con acidosis tubular se manifiesta precozmente
en la infancia, pero, a diferencia de otras formas infantiles, no es letal. Es
descubierta en los primeros afios de vida a consecuencia de fracturas o

de talla baja ?® 2224

Se han reportado algunas condiciones de osteopetrosis, en las que las
caracteristicas 6seas adicionales no tienen relacion con el incremento de
la masa Osea. Esta es asociada con acidosis tubular renal (también
conocida como Sindrome Guibaud-Vainsel o enfermedad del cerebro de

marmol). @9 2

Se hereda de forma autosdmica recesiva. En el reporte de la literatura los
nifos afectados por este proceso presentan un déficit en el desarrollo
ponderal y psicomotor.

La osteopetrosis es causada por diversas alteraciones funcionales de los
osteoclastos. En la osteopetrosis asociada a acidosis tubular se ha
detectado un déficit en la isoenzima Il de la anhidrasa carbdnica. De
manera reciente se han postulado mutaciones en proto-oncogenes que

regulan la maduracién y multiplicacién de los osteoclastos. © 1% 19

Las mutaciones en el gen CAll, producen protones necesarios para el
ambiente &cido en la laguna de resorcion de los osteoclastos, y se ha
comprobado que es el responsable de esta forma de osteopetrosis. Todos
los pacientes con deficiencia en CAIll tienen mutaciones en la secuencia
del codigo o en el sitio de empalme del gen CAIl. Sin embargo es
observada una heterogeneidad clinica considerable y por lo tanto es dificil

de hacer una clara correlacién genotipo-fenotipo. 9

42



Los pacientes afectados presentan una apariencia facial caracteristica,
constituida por braquicefalia, frente amplia, nariz estrecha y prominente,
epicantus, filtrum pequefio, labio superior fino, labio inferior evertido y

micrognatia. La Gnica deformidad asociada es un genu valgo. © 9

Son frecuentes las anomalias de la denticion en forma de erupcién tardia,
dientes irregulares, maloclusion y caries extensas.

Se presenta un retraso psicomotor y calcificacion de los ganglios basales,
ademas del aumento de la densidad Osea, la caracteristica mas singular
es una acidosis tubular hiperclorémica, durante la infancia puede
presentarse una anemia leve, sin hematopoyesis extramedular

El curso clinico es relativamente benigno. ¢ 1"

Fig. 20 Sindrome Guibaud-Vainsel (22)
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Ademaés de los tipos de osteopetrosis que se han mencionado se han
descrito algunos otros, que son aun mas raros y los reportes de éstos son

contados. ®°

10.1. Osteopetrosis con pocos osteoclastos

A la fecha todos los genes identificados que causan osteopetrosis estan
involucrados en la funcion de los osteoclastos, esos tipos de osteopetrosis
son caracterizados por numerosos osteoclastos pero disfuncionales, sin
embargo, unos pocos casos de osteopetrosis han sido reportados con
una clara reduccion en el nimero de osteoclastos sugiriendo otra variante
de osteopetrosis. Flanagan, (2002) describi6é a dos nifios sin relacion
alguna diagnosticados con osteopetrosis severa en los cuales los
osteoclastos no fueron identificados en biopsias de médula 6sea. Estudios
in vitro mostraron que RANKL y CSF1 ayudan en el desarrollo
ostoclastico de esos nifios. Esto sugiere que la produccion deficiente de

cualquiera de estos factores no es responsable para la enfermedad. *° 2%

10.2. Osteopetrosis infantil transitoria.

Las anormalidades radiograficas de un niflo con osteopetrosis
asintomatica provenientes de una biopsia se han resuelto
espontdneamente para la edad de 28 meses. Las caracteristicas Unicas
de este caso incluyen la pérdida de hallazgos fisicos caracteristicos, la
presencia de hematopoyesis normal, la apariencia de osteoclastos
normales en biopsia Osea y la resolucibn espontanea de las
anormalidades radiogréficas un poco después del nacimiento; lo que

diferencié esta osteopetrosis transitoria de una forma maligna.
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10.3. Osteopetrosis con anormalidades renales

En las formas severas de osteopetrosis son comunes las manifestaciones
neuroldgicas, en la mayoria de los casos causadas por una compresion
mecanica de los nervios craneales. Ha habido casos reportados de una
asociacién poco comun de osteopetrosis con distrofia neuroaxonal infantil.
Ademas de una incrementada densidad 6sea, se observa una
acumulacion de esferoides neuroaxonales en partes del sistema nervioso

central. En todos los pacientes ha ocurrido una muerte temprana. %

La osteopetrosis severa en dos hermanos afectados de padres
consanguineos fue diagnosticada in Gtero basandose en la presencia del
incremento de la densidad 6sea, fracturas e hidrocefalia. Fueron
observadas pérdida neuronal en la corteza, gliosis intensa, y numerosas
inflamaciones axonales, lo que sugiri6 que estas alteraciones cerebrales
son el resultado de un paro en el desarrollo normal probablemente
relacionado a isquemia. El estudio histol6gico del hueso también mostro
ausencia de osteoclastos en un nifio y una severa reduccion en el nUmero
de osteoclastos de los otros nifios. No se ha identificado la causa

molecular de esta condicién.

10.4. Osteopetrosis con displasia ectodérmica anhidrotica,

inmunodeficiencia y linfoedema

El sindrome de la displasia ectodérmica anhidrética (EDA) es carcterizado
por un desarrollo anormal de estructuras derivadas del ectodermo como
pelo, dientes, ufias, glandulas sudoriparas y pueden estar asociadas con
inmunodeficiencia (EDA-ID). Solo se han reportado los casos de cinco
hombres presentando EDA-ID y caracteristicas adicionales. Ellos también
tenian osteopetrosis con hematopoyesis extramedular y linfoedema de los

miembros y todos ellos murieron muy jévenes de infecciones severas. ‘%
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Las manifestaciones clinicas mas serias de la osteopetrosis son la falta
de reabsorcion del cartilago calcificado durante el crecimiento
endocondral, la reduccion del espacio medular para el desarrollo de las
células de las series roja y blanca (hematopoyesis), y el depésito y
mineralizacion excesivos del hueso. Los resultados de estos defectos se
manifiestan en los pacientes con una estatura baja, son altamente
susceptibles a infecciones y hemorragias, ademas de presentar una alta
frecuencia de fracturas dseas, por lo que no participan en actividades

bruscas. © 1729

Los pacientes que padecen la forma mas grave de osteopetrosis (maligna
infantil) presentan sintomas que empiezan en la infancia con dificultades
respiratorias, por obstruccion nasal y estrechamiento de la cavidad
nasofaringea y auditivas debidas al aumento de tamafio de los huesos de

la cara y de la mastoides. ©1©

Estos sintomas siguen a defectos funcionales de los nervios oculares y el
trigémino como resultado de la compresién por esclerosis de los agujeros
de la base del craneo, finalmente los pacientes desarrollan un craneo mas
grande con abombamiento frontal prominente (fig.21).

Los huesos largos son los que presentan mayor numero de fracturas,
estan acortados, son fragiles y presentan sustitucion de la médula por
hueso denso. Esta condicién provoca una disminucion en el nimero de
plaguetas, leucocitos y eritrocitos, lo cual produce una tendencia a

hematomas espontaneos, infecciones mdiltiples y anemia. ©

Los pacientes que padecen osteopetrosis grave mueren por las
complicaciones de la deplecion de la médula 6sea antes de alcanzar los

diez afios de edad. ¢ %Y
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La osteopetrosis recesiva maligna es la forma mas grave de la
enfermedad y se manifiesta desde el nacimiento (tipo congénito o
neonatal), y en algunos casos se han reconocido in utero (fig. 22), o
desarrollado al principio de la vida (tipo lactante o de la infancia). Entre a
mas temprana edad aparezca la enfermedad es mas grave y muchos

pacientes afectados nacen muertos o mueren después del nacimiento. "

La mayor parte de los huesos del esqueleto se encuentran afectados por
el proceso esclerético en todas las formas de la enfermedad. En la
enfermedad recesiva maligna, la manifestacion clinica mas comudn es la
atrofia  Optica (mas del 75% de los casos), seguida por
hepatoesplenomegalia, fracturas, estatura corta, frontales prominentes,
perdida del oido, paralisis facial y genu valgum. Complicaciones del
cuadro anémico o infecciones secundarias son la causa de muerte en
estos pacientes; no se conocen pacientes que presenten esta forma de

osteopetrosis con que hayan sobrevivido mas de veinte afios de edad. ®*
22)

La osteopetrosis dominante benigna es un tipo menos grave,
diagnosticada regularmente en la segunda década de la vida o después,

los pacientes pueden llegar a la ancianidad. ®

La afeccion de los huesos, la extension y la gravedad, son similares a la
enfermedad recesiva maligna, los pacientes son asintomaticos, la
manifestacion clinica mas comun son las fracturas multiples, dolor éseo,

paresia de nervios craneales, incluidos el dptico y el facial, y osteomielitis.
(22,24)

Algunos pacientes sufren algias toracicas y en las extremidades, puede
haber retraso de la menarquia y flujo menstrual escaso probablemente

por compresion de la hipdfisis.
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La presentacién inicial de la enfermedad difiere segun sea el tipo de
osteopetrosis. Los sintomas varian, desde los que suponen un riesgo
vital, hasta aquellos leves que permiten que el paciente viva hasta una
edad avanzada. ®

Fig. 21 Caracteristicas de la Osteopetrosis infantil (38).

@2001 Ian Suchet

Fig. 22 Imagen del craneo y brazo (Osteopetrosis) diagnostico prenatal (39).
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Las alteraciones radiogréficas, con pequefios matices, son similares en
las cuatro formas de osteopetrosis. Basicamente se encuentra un
incremento de la densidad 6sea (fig.23) que afecta difusamente el craneo,
esqueleto axial y los huesos de las extremidades, ademas estos ultimos

muestran un modelado anormal. ¢ 2

La manifestacion més llamativa de la osteopetrosis es una opacidad 6sea
homogénea que no permite apreciar los detalles internos del hueso,
desapareciendo la estructura trabecular normal de la zona esponjosa, la
imagen cortical y, en gran medida, o completamente, la cavidad medular;
dada por la remodelacion defectuosa de las metéfisis que producen

engrosamiento cortical y obliteracion del espacio medular. ® 2"

En el craneo, la esclerosis afecta especialmente los huesos de la base, ya
que aqui se localizan la mayoria de los centros cartilaginosos. En general
el crdneo es voluminoso y las suturas y fontanelas son amplias,

cerrandose tardiamente. %% 29

Los huesos de la cara se afectan en menor medida, pero pueden sufrir
una hipertrofia que es responsable del aspecto “adenoideo”. Las orbitas
quedan acortadas y estrechas. En las radiografias centrales, la esclerosis
y el engrosamiento del techo orbitario y de la maxilar originan la imagen

de “Orbitas en antifaz” (fig. 23), en la béveda desaparece el diploe.
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Fig. 23 Imagen en antifaz (40)

A nivel de la columna existe una condensacion difusa de los cuerpos y
arcos vertebrales, en la edad adulta, uno de los hallazgos mas
constantes es la esclerosis en banda de las carillas vertebrales,
separadas por una zona hipodensa central, dando un aspecto de vértebra

en “sandwich” (fig. 24). ¢ 1

Una similar esclerosis con la pérdida de estructura 6sea-trabecular
muestran las claviculas, escapulas, esternon y costillas. En los huesos
tubulares, la esclerosis puede ser uniformemente densa y completa, con
perdida de todos los detalles de la arquitectura interna, y una cavidad

medular de tamafio reducido. ™ 2

En el interior de los huesos, pueden verse focos escleréticos que
reproducen la forma de hueso en miniatura. Aparecen rodeados de una
fina linea de densidad normal que contribuye a delimitarlos y acentla su
contraste; ésta imagen ha sido denominada “os in 0s”, “hueso dentro de
hueso” o “endohueso”. Puede verse en el interior de cualquier hueso del

esqueleto, ya sea plano, redondo o largo. ¢ %
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Existe otro signo caracteristico llamado espina “Rugger-Jersey”, que se
observa en la columna vertebral. Muy frecuentemente se observan
estriaciones transversales en forma de bandas densas alternando con
bandas claras, la imagen de bandas multiples estratificadas, paralelas al
cartilago de crecimiento se localiza en las regiones metafisarias de los
huesos largos. Los dientes impactados no erupcionados son muy

frecuentes. @0

Fig. 24. Esclerosis generalizada, vértebras en “sandwich”(38)
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La osteopetrosis puede afectar muy seriamente a los maxilares y como
consecuencia originar una serie de dificultades para el odont6logo, pues
la dureza y la densidad 6sea, retrasan, dificultan y hasta impiden la
erupcion dental debido a la densidad 6sea. La ausencia de la erupcion
dental se relaciona con la falta de resorciéon Osea, la osteomielitis y la

interrupcion en el desarrollo de las raices dentales (Fig. 25). &3 ©

Una trastornada vitalidad del hueso parece predisponer hacia el desarrollo

de una infeccidn tanto periodontal como periapical.

Fig. 25. Anomalias en el desarrollo dental, formacion de secuestros 6seos (38).

La maxila y la mandibula se encuentran afectadas de la misma manera
que los demas huesos del esqueleto. Normalmente no se hace una

distincién clara segun el tipo de variedad, ya sea maligna o benigna. @
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En el resto de los huesos los traumatismos menores pueden fracturar los
maxilares, y con méas frecuencia la mandibula. Motivo por el cual las
extracciones dentales son muy peligrosas, Ya que el hueso denso
produce mayores dificultades mecanicas durante las extracciones
dentarias, aunado a esto, las complicaciones postoperatorias durante el
proceso de circulacién se ven incrementados como consecuencia de la
irrigacion sanguinea disminuida, asi como la vitalidad reducida de los

huesos escleréticos. ¢ 2 %)

Los espacios medulares de los maxilares son demasiado reducidos de tal
forma que existe una predileccion la cual esta marcada por el desarrollo
de osteomielitis si ésta gana la entrada al hueso. La osteomielitis es una
de las condiciones peligrosas para la vida, por lo regular se considera
con mas frecuencia en la mandibula, después por la maxila, seguida por
el omoéplato y las extremidades. *¢ 2%

La osteomielitis es una complicacion muy bien identificada de la
osteopetrosis. En muchos de los casos se puede realizar un diagnostico
de osteopetrosis cuando los pacientes presentan osteomielitis. El
diagndstico de osteopetrosis esta basado en una historia de numerosas
fracturas y hallazgos radiogréficos de osteoesclerosis; aunque las
caracteristicas radiogréficas son suficientes datos para el diagnéstico,

éste debe de ser hecho con certeza. & 27

La osteomielitis secundaria a la osteopetrosis tiende a ser refractaria
debido a un suministro sanguineo reducido acompafiado de anemia y
neutropenia. Segun los reportes, son pocos los tratamientos que logran
erradicar el problema y en muchos de los casos la osteomielitis queda sin
resolverse. ¢%632)

Para el tratamiento de la osteomielitis de los maxilares se incluyen el
drenaje de la zona, una combinacion de potentes antibidticos, extraccion

dental, secuestrectomia.
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Asi como severos tratamientos quirdrgicos como la eliminacion de las
corticales y reseccion de la mandibula, y el tratamiento con oxigeno
hiperbérico. No es recomendable el uso de injertos libres de hueso ya que

el suministro de sangre hacia el injerto esta comprometido. © 3%

Los dientes presentan calcificaciones e hipoplasia del esmalte (fig. 26)
siendo més propensos a desarrollar caries dental, defectos dentinarios
microscopicos y problemas en el desarrollo radicular, las raices son
hipoplasicas y presentan obliteracion de las camaras pulpares. Los

dientes son altamente susceptibles a la caries dental. ¢ 16 182D

Fig. 26. Hipoplasia del esmalte, caries dental y deformidad de las raices de los dientes (28).
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13.1. Osteopetrosis periapical focal

Es una lesion que se presenta en adultos y no hay una predileccion por
sexo. Se distingue de displasia 6sea florida debido a su ubicacion
posterior y la falta de predileccion por raza, sexo y edad. Las
riodioopacidades bien localizadas que estan por debajo de los apices de
dientes vitales sin caries, muestran osteopetrosis focales. La etiologia es
poco clara ya que no hay presencia de inflamacion pulpar. Los dientes

son asintomaticos y resultan vitales a las pruebas pulpares.

La lesion se detecta generalmente con radiografias periapicales o
panorémicas de rutina. La radioopacidad carece por lo general de un halo
radioltcido, aunque esta bien delimitado con respecto al hueso que lo

rodea. @

Fig. 27. Radiografias periapicales de un paciente con osteopetrosis donde se observan

areas radioopacas y radiollcidas mezcladas (1).
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La participacion del gen que impulsa el protdn en la osteopetrosis fue
sugerido como oc/oc, en el gen de un raton y tiene una similitud al

cromosoma humano 11q13.

El protén osteoclastico que es impulsado es una V-ATPasa y es formada
por 13 diferentes tipos de subunidades, todas codifican para genes
separados. Una complicacion es adicionada por la expresion especifica
del tejido de isoformas de ciertas subunidades e incluye la actividad ATP-
asa, mientras que el sitio asociado a la membrana 260-kd consiste de 5
tipos de subunidades e incluye la via de traslocacion del protéon (Alper
2002). En los osteoclastos la membrana asociada al lugar donde se
impulsa el proton contiene una subunidad especifica osteoclastica a3
(también conocida como OC116, codificada por el gen TCIRGI en
humanos) mapeado al cromosoma 11q13.4 (fig.28), este gen es el primer

candidato en la osteopetrosis humana. ¢

Fig. 28 Localizacion del cromosoma 11qg13.4 (38).
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Ahora se sabe que el 50% de los pacientes con osteopetrosis maligna
tienen mutacion en TCIRG1. La ausencia de la subunidad a3, la cual es
importante para el funcionamiento de la V-ATPasa en el borde rugoso
conduce a una inhabilidad para acidificar el compartimiento de la

resorcion. ©®

Cleiren, 2001, Kornak, 2001, demostraron que aunque el gen CLCN7,
puede encontrarse mutado en la osteopetrosis, las mutaciones en
TCIRG1 son una causa mucho mas comun de osteopetrosis maligna. En
contraste la osteopetrosis autosémica dominante parece ser causada por
mutaciones en CLCN?7, (Cleiren, 2001). ©®

La porcion del gen responsable para la osteopetrosis autosomica
dominante ha sido recientemente localizada en el cromosoma 11g12-13
(Van Hul, 2002). Ahora se ha visto que dos familias con osteopetrosis
autosémica dominante sostiene una mutacion idéntica con el gen LRP5
(Van Hul, 2003), las mutaciones en la parte terminal amino, de Lrp5,
resultan en un hueso excesivo, esta llegando a ser claro que las
diferentes mutaciones en Lrp5 causan una variedad de fenotipos clinicos.
Los mecanismos patogénicos conducen a osteopetrosis autosGmica

dominante y a otras osteoesclerosis. ¢

La osteopetrosis autosémica recesiva con acidosis tubular renal ha sido
estudiada por alrededor de veinte afios, y es causada por una deficiencia
en la enzima anhidrasa carbdnica tipo Il (CAll), una enzima muy
importante en el mantenimiento del equilibrio 4cido-base de las células
(Sly WS, 1983). Estas enzimas llamadas anhidrasas carbodnicas catalizan
la reaccién de CO2 con H20 para formar H2CO3, los cuales se disocian
para producir H+ y CHO3-. CAll se manifiesta con gran amplitud en los
osteoclastos (Laitala y Vaananen) donde este se encarga de generar los
protones usados para disolver el mineral en el compartimiento

resorcion.(zs)
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Un numero de mutaciones causadas en los genes por CAll en la
actualidad han sido encontradas en la osteopetrosis con acidosis tubular
renal e interesantemente varios de los pacientes son heterocigotos
compuestos. Los portadores tienen actividad de CAIll intermedia sin
embargo no se muestran en el fenotipo 6seo. En la actualidad se han
reportado doce diferentes mutaciones, de las cuales tres de ellas estan en
mas del 90% de todos los pacientes (Hu PY 1994). En la mayor parte de
los casos las mutaciones llevan a la produccion de una encima CAIl
truncada sin actividad catalitica, la cual es degradada rapidamente. Otros
pacientes tienen mutaciones que causan cambios estructurales en la
enzima, afectando la actividad catalitica, pero en algunos pacientes la
actividad de la enzima residual esti presente, la cual puede explicar la

variabilidad en el fenotipo clinico. ®

En osteoclastos, la reduccion de la actividad de CAIll lleva a la reduccion

en la acidificacion extracelular y la inhibicion de la resorcion 6sea.

La acidificacion extracelular es importante para una adecuada resorcion
Osea; ahora se sabe que dos genes con un papel importante en la
acidificaciéon en el compartimiento de resorcion, mutan en la osteopetrosis
humana. Uno es un gen que codifica para un componente especifico
osteoclastico de V-ATPasa, el otro gen codifica para el canal del CL CIC-7
el cual esta altamente expresado en los osteoclastos y es importante para

asegurar la secrecion de acido. ®

Las mutaciones del canal de cloro, en el que se liberan protones, y en el
gen CAIll, combinados explican la mayoria de la osteopetrosis humanas.
Recientemente el gen GL, que codifica para una proteina Gl con una
funcion todavia desconocida ha sido encontrado mutado en un ratén con
osteopetrosis letal, (gl/gl) en un paciente con osteopetrosis recesiva. Las
mutaciones en GL parecen ser raras posiblemente debido a que llevan a

una forma muy severa de osteopetrosis resultando en la muerte perinatal.
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Otras mutaciones, en especial aquellas que interfieren con la formacion
de osteoclastos normal, resultan en formas de esta enfermedad que se

manifiestan con “pobres osteoclastos”. ¢

La osteopetrosis humana muestra la importancia de la acidificacion
extracelular en la resorcién 0sea osteoclastica. Sin embargo esto parece
ser entendido si se pierde la banda rugosa y esto contribuye al fenotipo o

es una consecuencia de la pérdida de la secrecién del protn. ©®
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El trastorno histolégico bésico consiste en una marcada inhibicion de la
absorcién 6sea y cartilaginosa, con una formacién osteoblastica normal; lo

que conduce a una formacion anormal de tejido éseo.

En algunas formas el nUmero de osteoclastos es normal, en otras estan
disminuidos. Sin embargo la alteracion no es cuantitativa sino funcional.
El osteoclasto presenta alteraciones ultraestructurales y bioquimicas,
especialmente ausencia de los pliegues membranosos o “borde en
cepillo” y ausencia de la zona clara citoplasmatica adyacente, lo que
confirma un defecto funcional de los osteoclastos que los incapacita para

reabsorver el hueso. ®

16. DIAGNOSTICO

El diagnéstico de la osteopetrosis es radiolégico, basandose en la
condensacion 0sea generalizada. Es dificil hacer la distincion radiogréfica
de las cuatro formas; para poder hacerlo se considera la edad de

comienzo, curso de la enfermedad y la historia clinica familiar. ®)

17. PRONOSTICO

El prondstico de la osteopetrosis depende de la forma clinica de que se
trate. En general cuando méas precozmente se manifieste, mas severo es
el caso y méas desfavorable la evolucién. En los casos més severos

mueren intra Gtero o viven pocos meses.

El prondstico es méas favorable en las formas recesivas de comienzo
tardio o pueden tener un curso completamente asintomatico y llegar a la

vejes sin problema. © 24
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16. DIAGNOSTICO

El diagnéstico de la osteopetrosis es radiolégico, basandose en la
condensacion 0sea generalizada. Es dificil hacer la distincion radiogréfica
de las cuatro formas; para poder hacerlo se considera la edad de

comienzo, curso de la enfermedad y la historia clinica familiar. ®)

17. PRONOSTICO

El prondstico de la osteopetrosis depende de la forma clinica de que se
trate. En general cuando méas precozmente se manifieste, mas severo es
el caso y méas desfavorable la evolucién. En los casos més severos

mueren intra Gtero o viven pocos meses.

El prondstico es méas favorable en las formas recesivas de comienzo
tardio o pueden tener un curso completamente asintomatico y llegar a la

vejes sin problema. © 24
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El tratamiento de la enfermedad va a depender del tipo de osteopetrosis
que se presente. La osteomielitis secundaria a la osteopetrosis tiende a
ser resistente, debido a la disminucion del riego sanguineo y a la
complicacion por la anemia y neutropenia. Existen pocos reportes de éxito
del tratamiento y en la mayoria de los casos la osteomielitis sigue su

curso sin resolverse por completo. ¢ 10 16:32)

El transplante de médula 6sea a sido util para aliviar alguno de los
problemas hematolégicos y neurolégicos en la osteopetrosis autosémica
infantil, a contribuido a establecer una poblacion de osteoclastos
competente. Para algunos puede ser la cura con una tasa de
supervivencia libre de enfermedad de 5 afios de mas de un 80% de los
pacientes, cuando el donador es HLA-idéntico pero la supervivencia es

menor cuando esto no es asi. & 1010

La administracion de un antibiético es vital, sobre todo cuando hay una
complicacion con osteomielitis. La penicilina, amoxicilina con &acido
clavulamicoson algunos de los antibidticos usados; asi como la
lincomicina y la clindamicina debido a su alta penetracion en el hueso y a
su amplio espectro antibacteriano. Inicialmente todos los medicamentos
se emplean por via intravenosa, el manejo del paciente se hace a nivel
hospitalario. La existencia de otro sintoma como el dolor y la inflamacién

de tratan mediante administracién de analgésicos y antiinflamatorios. ©

Debido al deterioro vascular se han usado otras opciones terapéuticas,
dando la posibilidad en la aplicacion de laseres y oxigeno hiperbérico. La
aplicacion del laser hasta el momento no tiene veneficios en la afeccion.
La inhalacion de oxigeno hiperbarico bajo presion de dos atmosferas,
aumenta la oxigenacién de los tejidos, favorece la osteogésis y la

proliferacion de fibroblasto, ejerce una accion bacterostatica y bactericida.
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A pesar de su utilidad su alto costo y sus posibles efectos secundarios

sobre el sistema nervioso han restringido su uso. ©

La formacion de secuestros requiere de escision. En estos casos la
cirugia consiste en una secuestrectomia, se elimina el secuestro y el
tejido necrosado consiguiente. El tratamiento de estos pacientes se
prolonga durante meses o afios y la evolucidon no es satisfactoria. En los
pacientes que presentan recidiva es aconsejable la resecciéon mandibular

de la zona afectada. 1% 2°:30)

Muchos de los tratamientos se enfocan en la recuperacion y prevencion
de las complicaciones. Para los pacientes diagnosticados con la
enfermedad es recomendable realizarse estudios frecuentes de campo y
agudeza visual, exadmenes radiograficos periddicos. Pueden requerir
transfusiones para tratar la anemia, en algunos casos se emplea el uso de

corticoides. % 39!

La administracion de altas dosis de calcitrol por via oral y una dieta
restringida en el consumo de calcio se usa para estimular la formacién de
osteoclastos y la resorcion Osea. La administracion a largo plazo de
interferon gamma ha demostrado que estimula la resorcion 6sea y la

hematopoyesis. ¢ 19

Es importante la promociéon de la prevencion a nivel dental, ya que el
riesgo de osteomielitis es muy alto; deben incluirse examenes dentales
frecuentes, administracion tépica y sistémica de fltor.

Como prevencion para la osteomielitis, un paciente con osteopetrosis
debe ser tratado con previa profilaxia antibidtica antes de realizar una

extraccion dental. % 32
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Con base en varios estudios se ha demostrado que el uso de fenitoina
(PHT, difenilhidantoina) como tratamiento tépico para la cicatrizacién de
heridas gingivales, administrado en enfermedad periodontal y Ulceras de
diversas etilogias ha tenido resultados excelentes. Ademas se ha

demostrado que acelera la reparacion de fracturas del huso mandibular.
(32

Los estudios clinicos indican caracteristicas importantes en el uso topico
de la PHT, como: formacion acelerada del tejido de granulacion,
disminucién de la respuesta inflamatoria y reduccion del exudado de la

herida. ©¢?

Los datos histoldgicos refieren tres caracteristicas importantes de la PHT
en la cicatrizacion: 1) el aumento de neovascularizacién, 2) aumento de la
proliferacion de fibroblastos y el aumento del depdsito de colageno y 3)

acelera la epitelizacion. %

Zayat, declar6 que la PHT no tiene un efecto antibacteriano, es mas
probable que realice cambios en el pH de la herida, que junto con la
mejoria de la circulacion local aceleran la cicatrizacion. Este proceso dado

por la PHT es todavia desconocido.
Si la osteomielitis no tiene una recuperacion favorable con otros

tratamientos, el uso de PTH sobre la herida puede ser (til, eficaz, seguro,

facil de usar y de bajo costo. ©¢?
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19.1. Concepto y Definicion

Las infecciones 6seas contribuyen uno de los cuadros méas variados y
complejos dentro de la patologia infecciosa de la zona maxilofacial. Esta
afeccion inflamatoria e infecciosa suele afectar al periostio, la cortical, el

conducto medular y el tejido esponjoso de los maxilares y la mandibula.

La diferenciacion clinica entre los procesos de periostitis, osteitis y
osteomielitis es a veces complicada, por tal motivo se utilizan los
conceptos clésicos propuestos por Wasmund, quien establece diferencias
entre la osteitis y la osteomielitis, basandose en su extension, siendo las
lesiones circunscritas, como la afeccién de un alveolo referidas a una
osteitis y las lesiones de mayor extension corresponden a una
osteomielitis. Segun Chompret y Chapul, esta diferenciacion se hace
dependiendo de la existencia de secuestros 06seos, si éstos estan
presentes, el proceso corresponde a una osteomielitis; en caso contrario,

a una osteitis. ©®

La osteomielitis es una inflamacion de la médula ésea, que involucra el
tejido perivasal los canales de Havers, y de Volkman, incluyendo el
periostio, caracterizada por sucesos osteoliticos y cambios osteogénicos
andémalos, con la formacién de multiples fistulas y abscesos de las partes

blandas vecinas. ¢% 3%
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19.2. Consideraciones anatdémicas

La afectacion infecciosa maxilomandibular, puede justificarse de acuerdo
con una serie de hechos, como son la estructura anatémica, la
vascularizacién, la disposicién alveolar, el recubrimiento peridstico, el

revestimiento mucoso y la existencia de gérmenes dentarios. ®®

Anatomicamente, la maxila tiene un aspecto laminar y esponjoso,
mientras que la mandibula se caracteriza por presentar una cortical
gruesa, a la vez que compacta , por lo que se defiende con mayor
dificultad cuando hay una invasion bacteriana. Esta circunstancia explica
la mayor proporcién de afecciébn entre ambos huesos, siendo segun
algunos autores de 10:1 a favor de la mandibula. La afeccién se da en un

orden decreciente: cuerpo, sinfisis, angulo, rama y céndilo. (25,31)

La vascularizacion también es diferente, en la maxila hay un mejor aporte
sanguineo, por lo que la formacién de secuestros sera poco probable. La
mandibula se caracteriza por tener una vascularizaciéon de tipo terminal,
por lo que la capacidad defensiva y regenerativa es escasa, y aumenta el

riesgo de las infecciones y la formacién de secuestros. %% 2% 39

Otro aspecto importante es la disposicion alveolar, por la distancia que
existe entre una cavidad alveolar y otra, el periostio es un elemento mas
que tiene gran influencia en el proceso infeccioso dado por su potencial
de reparacion y sus caracteristicas. En la etapa de la exfoliacion dental se
gran zonas con una gran vascularizacion actuando como focos de

atraccion en los procesos infecciosos. %
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20.1. Factores locales

20.1.1. Dentarios

La mayoria de las infecciones de la maxila y la mandibula proceden de la
propagacion directa de una infeccién aguda o crénica de los apices
dentarios, sobre todo del primer molar y el segundo premolar inferiores, a

causa de estados patoldgicos pulpares como la caries. ¢

20.1.2. Mucosos
Procesos que pueden poner en contacto la cavidad bucal con el hueso a
través de la mucosa y en los que existe un sustrato infeccioso, como son

las pericoronitis y la gingivoestomatitis ulceronecrotica aguda (GUNA).

20.1.3. Yatrégenos

Las intervenciones odontolégicas, como las técnicas anestésicas, las
extracciones, las endodoncias o la aplicacion del electrobisturi pueden ser
causa del desarrollo de infecciones Gseas. Deben evitarse excesos en la
concentracion de vasoconstrictores, durante las extracciones, evitar la
fractura de corticales, tabique interradiculares o el abandono de tejido de
granulacién. Una sobreinstrumentacion puede producir invasion

bacteriana. ¢

20.1.4. Protésicos
En pacientes con rehabilitacion mucodentosoportada se pueden producir

exposiciones 6seas debido a problemas mecénicos, lo que favorece la

contaminacion del tejido 6seo.
20.1.5. Enfermedad periodontal y celulitis

Estos factores se tienen en cuenta debido a la posibilidad de que ambos

procesos invadan el hueso contiguo. &
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20.2. Factores generales

20.2.1. Fisicos

La administracion de radioterapia ocasiona alteraciones en los tejidos
blandos y el tejido 6seo, provocando necrosis 0sea, con lo que se instaura
una osteorradionecrosis, que representa una osteomielitis, aunque su

causa sea la radiacion. ©®

20.2.2. Quimicos

Las necrosis quimicas no son frecuentes; sin embargo existen
determinadas actividades laborales en las que se desarrolla una
susceptibilidad a padecerlas, por ejemplo los trabajadores que estan en

contacto con el mercurio, plomo o fésforo. (33)

20.2.3. Inmunoldgicos

Cualquier estado que produzca una disminucién de la capacidad
defensiva del organismo es un factor etioldgico importante. En esta linea
estan los pacientes con malnutricion, diabetes, agranulocitosis,

avitaminosis, infecciones leuticas, sida, etc.
Cualquier proceso infeccioso podria causar el estado inmunodeprimido

del paciente, desarrollar la infeccion por el paso de gérmenes al torrente

circulatorio. ©®
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La funcién metabdlica del tejido 6seo guarda una relacion estrecha con la

osteomielitis a través de los siguientes mecanismos:

1.- Equilibrio entre los niveles sanguineos y las sales minerales del hueso

a través de la secrecién de PTH, calcitonina y calcio.

2.- Reabsorcion por los osteoclastos de la matriz 6sea mineralizada,

situacion fisiolégica conocida como osteoclasia.

3.- Reabsorcion de la matriz 6sea mineralizada alrededor de los

osteocitos (ostedlisis osteolitica).

Durante el desarrollo de la osteomielitis, se dan cambios en la estructura
O0sea que evolucionan en diferentes fases o estadios de forma general

como de rarefaccion, necrosis y condensacién. ¢ 3

21.1. Fase de rarefaccion

La agresion sufrida por el huso tiene como consecuencia inmediata una
respuesta inflamatoria y una vasodilatacion que termina por
desencadenar una osteitis rarefaciente, dicho estado puede desarrollarse
por mecanismos fisiol6gicos presentes en estado patolégico como la

ostedlisis y la osteoclasia.

La vasodilatacion en el hueso provoca un desequilibrio del pH
produciendo descalcificacion de la matriz 6sea mineralizada, resultando
una rarefaccion . Estos fenbmenos 6seos estan presentes de forma activa

en los procesos patoldgicos. 239
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21.2. Fase de necrosis

En esta etapa el hueso es sometido a la accion de diferentes factores
hasta producir una necrosis y, como consecuencia, el desarrollo de
secuestros 6seos. Entre los elementos desencadenantes del sufrimiento
0seo estén el deterioro vascular, comprometiendo la irrigacién del hueso
hasta producir necrosis; ademas de la accién necrosante de las toxinas
bacterianas y los fenémenos exudativos como respuesta de los

canaliculos deteriorando la vitalidad 6sea. ©?

El secuestro 6seo puede variar segun la causa de la osteomielitis, su

localizacién y el sustrato anatémico involucrado. 2

21.3. Fase de condensacion

El organismo trata de restablecer el equilibrio, produciendo vasodilatacion
regional intensa asociada a un estado de hiperemia. Ambas respuestas
favorecen la mineralizacién del tejido conjuntivo intraéseo. El periostio
completa esta reaccion, descalcifica el hueso liberando sales calcicas y

transforma este tejido conectivo en un medio osificable.
Este doble mecanismo se conoce como osteitis condensante. La reaccién

peridstica forma el “involucramiento o capsula secuestral” que delimita al

secuestro 6seo. ¢?
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22.1. Osteomielitis aguda

La osteomielitis aguda suele ser de localizacion mandibular, y refiere en
su comienzo dolor profundo acompafiado de trismo y fiebre, siendo ésta
muy variable, desde ligeras elevaciones térmicas hasta llegar a un estado
séptico en agujas. Dependiendo de la intensidad del proceso, los
pacientes también pueden referir astenia, anorexia y trastornos

gastrointestinales, como nauseas y vomitos. & 39

En la exploracion clinica se observa tumefaccion de la region mandibular
afectada, con aflojamiento dentario y sensibilidad durante la percusion; se
presenta el signo de Vincent como consecuencia del edema intradseo que
comprime el nervio dentario inferior, provocando un estado de anestesia

del hemilabio correspondiente. ¢

En la exploracién radiografica. se pueden apreciar desde alteraciones
poco reconocibles, hasta manifestaciones de grandes secuestros. El
pronéstico puede ser desfavorable cuando los pacientes presentan
afecciones sistémicas que producen un debilitamiento general con una
disminucién de la capacidad de respuesta ante una infeccion. En estas
circunstancias pueden sobrevenir estados de toxemia que se acompaifan

de deshidratacién y acidosis, con amenaza para la vida del paciente. %333

Fig. 29 Osteomielitis aguda. Radiografia posterior de la mandibula (33)
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22.2. Osteomielitis crénica

La osteomielitis crénica sobreviene de forma primaria 0 secundaria. El
carécter primario se concede a los microorganismos que infectan el
hueso, pero son poco patégenos, mientras que la forma secundaria seria
el resultado de la falta de respuesta del tratamiento ante una osteomielitis

aguda, evolucionando de este modo a la forma crénica. (33)

Esta forma clinica se caracteriza por la formacion de grandes secuestros
con fendmenos supurativos. El estado general del paciente suele ser
satisfactorio y sélo en ocasiones de exacerbacion puede producirse un

aumento de la temperatura, con tumefacciones y dolor intenso.

En el estudio radiolégico se observan zonas transparentes junto a los

secuestros (fig.30). %28

Fig. 30 Osteomielitis cronica. Estas lesiones reciben el nombre de osteomielitis

esclerosante croénica focal. (33)
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22.3. Osteomielitis de Garré

Es un proceso no supurativo, descrito en 1893 por Carl Garré, que se
caracteriza por un engrosamiento del periostio con formacién reactiva
periférica de hueso a causa de una irritacion o una infeccion leve. Esta
entidad constituye una forma clinica que incide en las personas jovenes
(fig. 31).

Se localiza sélo en la mandibula, en la que, debido a las caracteristicas
anatomicas y vasculares de ésta, establece en cierto modo interferencias
con el aporte sanguineo, para algunos autores esto puede causar alguna
reduccién del aporte de oxigeno necesario para las células Oseas,
formandose un depésito de tejido osteoide que se mineraliza. Sefialan
que la condicion para el desarrollo de esta forma clinica es una reaccion

del periostio frente a una irritacién leve, sea traumatica o infecciosa. (33)

Fig. 31 Osteomielitis de Garré, Radiografia lateral de la paciente. (28)
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El diagnostico de las infecciones 6seas maxilares en ocasiones plantea
dudas debido al polimorfismo y las modificaciones que pueden sufrir
aquéllas durante su evoluciébn. Como en cualquier enfermedad de la
cavidad bucal, debe realizarse una historia clinica detallada, tratando de
averiguar el comienzo de la afeccion, coincidente o no con problemas o

tratamientos dentarios.

La exploracion clinica revela signos importantes de la infeccion ésea,
como tumefaccion, fiebre, dolor, movilidad dentaria, anestesia mentoniana

,etc. Con la palpacion se delimita la tumefaccion.

Desde el punto de vista radiolégico, las alteraciones observables
comprenden desde la aparicion de radiodencidades Unicas o multiples,

ensanchamiento periésticos hasta la formacién de secuestros. %

Estos se detectan facilmente mediante proyecciones oclusales, laterales
oblicuas, panoramicas y TC. Otra prueba diagnostica es la gamagrafia
realizada con tecnecio-99, es una prueba poco confiable debido a los
resultados falsos negativos, siendo sustituido por el is6topo citrato de
galio-67 o el indio-11.

El cultivo bacteriano y la toma de tejido éseo sirven para identificar el

germen causal y permitir establecer la terapéutica antibidtica especifica,

asi como establecer el diagndstico. 2
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La utilizacion indiscriminada de antibidticos en los procesos patolégicos
bucales a favorecido la aparicion de cepas resistentes, por lo que la
respuesta al tratamiento esta disminuida y favorece la aparicién de estos

crénicos.

El tratamiento quirdrgico debe dirigirse inicialmente hacia el diente causal,
haciendo la extraccion y la eliminacion del tejido de granulacion. Con la
extraccion, en ocasiones se puede establecer una via de drenaje, que

alivia el dolor y la presién ocasionados por el pus. "

Si hay presencia de secuestros 0sea se retiran de una manera quirdrgica.
Por dltimo en las formas con predominio esclerosante y de localizacion
extensa, donde la deformidad sea evidente, se practica la remodelacién

6sea. 2
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25.1. Picnodisostosis

Enfermedad ésea condensante, definida genéticamente; de transmisién
autosOmica recesiva, caracterizada por talla baja, alteraciones
craneofaciales, persistencia de fontanelas y suturas abiertas, desaparicion
del angulo mandibular, tendencia a las fracturas. Presenta una lenta
reparacion de las fracturas, escasa capacidad de remodelacion 6sea;
existe una desorganizacion de la estructura 6sea por un trastorno primario
en la formacion de las trabéculas 6seas, con un posible defecto de la
matriz 6sea. Puede presentar episodios severos de insuficiencia

respiratoria. ©®

Los pacientes presentan un craneo grande (con la frete abombada), los
miembros cortos y el tronco de longitud normal, la estatura adulta oscila
entre 135 y 155 cm. La cara es pequefia, 0jos prominentes, mentdn
pequefio y retraido, con las ramas mandibulares rectas en vez de

anguladas. ®

Las alteraciones de la denticion son: erupcion tardia, anomalias de
implantacion, persistencia anormal de la primera denticion con formacion
de doble hilera de dientes, hipoplasia del esmalte, caries extensas y
anodoncia en el adulto. La fractura mandibular se da por extraccion

dental. ©®

El estudio radiolégico muestra una densidad generalizada del esqueleto,
en especial en los huesos tubulares, columna y base craneal. La cavidad
medular no se obtura y siempre hay evidencia microscopica de
hematopoyesis. Los osteoclastos son normales en numero, estructura y

distribucién. ©
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El diagnostico diferencial se limita a la displasia cleidocraneal y a la
osteopetrosis, enfermedades que comparten las alteraciones
craneofaciales y el aumento de la densidad Osea, el prondstico es
favorable; no tiene tratamiento especifico. Se recomienda un tratamiento
ortodontico precoz, poniendo cuidado en las extracciones para evitar

fracturas. Las fracturas precisan cuidados ortopédicos normales. ®

25.2. Enfermedad de Paget

La enfermedad de Paget (osteitis deformante) es una alteracion focal de
la histologia y morfologia del hueso, puede limitarse a un solo hueso o
distribuirse en multiples regiones. Consiste en un aumento de los
mecanismos de reabsorcion y de aposiciébn de hueso, la formacion
excesiva del tejido éseo aumenta el volumen de los huesos y disminuye

su resistencia. “®

La patogenia de la enfermedad es desconocida, hay evidencia de
predisposicion genética en el cromosoma 18g21-22. La enfermedad de
Pager afecta de un 2 a 3% de la poblacion de mas de 60 afios y se

encuentra rara vez en pacientes menores de 40 afios. %

Cuando la enfermedad afecta varios huesos provoca algun grado de
incapacidad, alteracion del aspecto fisico, aumento de tamafio y forma de
la cabeza y del espesor de los huesos craneales. Afecta la base del
crdneo ocasionando compresion de los nervios craneales, que lleva a

paralisis y perdida de la audicién y la visién.

En los maxilares la arcada dentaria presenta un aumento de tamafio

asociada con la separacion de los dientes. La complicacién méas grave de

la enfermedad de Paget es el aumento de incidencia de sarcoma.
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El aspecto radiografico es una combinacién de lesiones radiolucidas y
radiopacas “bola de algodon”. El maxilar y la mandibula presentan un
gran aumento de tamafo y una pérdida de la lamina dura, los dientes

muestran hipercementosis. *®

Los pacientes ancianos no reciben tratamiento, por lo regular son
asintomaticos, Reciben terapia pacientes inmovilizados, con dolor intenso,
insuficiencia cardiaca, calculos renales o déficit neurolégico grave. (28)

Los agentes terapéuticos mas eficaces son la calcitonina y los
difosfonatos. El tratamiento no detiene el proceso, pero lo hace mas lento

y produce huesos mas robustos y menos fragiles. ?®

Fig. 32 Enfermedad de Paget. Aumento del tamafio del maxilar, con separacion de los
dientes. (28)
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25.3. Hiperparatiroidismo

Es la enfermedad que puede ser causada por secrecién excesiva de
hormona paratifoidea (PTH), ademas ocasiona enfermedad renal, provoca
céalculos renales, trastornos gastrointestinales y debilidad muscular. La
alteraciobn mas comun es la nefropatia, con menor frecuencia puede haber

una hiperplasia hidropéatica de las cuatro glandulas paratiroides. ¢®

En pacientes mayores de 60 afios de edad se encuentra algin grado de
hiperparatiroidismo en 1:500 mujeres y 1:1000 varones, la mayoria de los
pacientes son asintométicos y no requieren tratamiento. La hipercalcemia

es una manifestacion frecuente. ?®

Los cambios éseos consisten en una leve reduccion generalizada de la
densidad 6sea. En muchos casos la fosfatasa alcalina sérica y la
hidroxiprolina urinaria no estan elevadas; este hallazgo indica un
recambio 6seo rapido, con una pérdida neta de estructura 6sea que debe

ser visible en las radiograffas. ¢®

En la maxila y la mandibula, el patrén trabecular normal puede
desaparecer y en la enfermada cronica o grave se presentan pérdida de
la nitidez de la ldmina dura. A veces se presenta una gran imagen

radioltcida destructora, indicativa de un tumor de células gigantes. @9

El tratamiento del hiperparatiroidismo depende de su causa. La cirugia
puede corregir las secreciones excesivas de PTH cuando se debe a
hiperplasia o neoplasia de las glandulas paratiroides. Otras opciones
terapéuticas son el uso menor de analogos de la vitamina D,

calciomimeticos y biofosfonatos. %®
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25.4. Disostoesclerosis

Descrita por primera vez por Ellis, en 1933. Heredada de forma
autosémica recesiva. Se manifiesta con atrofia optica y pardlisis facial,
Solo algunos pacientes han manifestado retraso mental progresivo,

osteoesclerosis progresiva o calcificaciones intercerebrales. ©°

Los pacientes son de estatura baja, tendencia a fracturas, miembros
acortados en proporcién al tronco, en algunos casos se ha observado

pectus carinatum y en casos severos la atrofia macular de la piel.

Entre las manifestaciones bucales se observan oligodoncia, erupcion
retardada, dientes poco calcificados, anquilosis, la exfoliacion prematura
de 6rganos dentales, puede haber presencia de dientes natales; asi como

osteomielitis de la mandibula.

A la inspeccion radiografica la base del craneo se observa mas gruesa,
hay esclerosis de la cavidad orbital, senos paranasales ausentes,
esclerosis de los cuerpos costales, claviculas y escépula, las vértebras

son aplanadas.

Se presenta protuberancia frontal y parietal y mentén estrecho; los huesos
largos son curvos y escleroticos, ensanchados y acortados y su estructura
trabecular es gruesa e integral. Los huesos iliacos son hipoplasicos y

escleréticos.
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25.5. Displasia cleidocraneal

Es un sindrome caracterizado por un aumento anormal de los huesos de
la cara, craneo y claviculas con una tendencia concomitante a anomalias
en la erupcién dentaria. El sindrome puede ser hereditario, con un patrén
autondmico dominante o aparecer como una mutacion espontanea, su
grado de afectacién es muy variable. El gen responsable de la displasia

cleidocraneal se ha localizado en el brazo corto del cromosoma 6 (6p21).

Clinicamente hay un crecimiento desproporcionado de los huesos faciales
y craneales, que originan el aspecto facial caracteristico, tienen la
capacidad de acercar los hombros hasta cerca de la linea media del torax,
las escamas de los huesos frontal y occipital esta aumentados de tamafio,

por tanto la cabeza es muy grande. ®

Fig. 33. Displasia cleidocraneal, hipoplasia de las claviculas (28)

El tercio medio facial es hipoplasico y el maxilar aparece deprimido, la
nariz es chata, ancha y sin puente; las claviculas pueden faltar en ambos

lados o verse reducidas con grados diversos de hipoplasia.
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Como caracteristicas intraorales los pacientes pueden tener denticion
temporal hasta una edad adulta. Las radiografias muestran numerosos
dientes, totalmente desarrollados, incluidos dentro de la mandibula o la
maxila; muchos son supernumerarios. El paladar suele ser muy
abovedado y estrecho, la mandibula parece més grande, debido a la
hipoplasia del maxilar. No existe tratamiento conocido para los pacientes
con displasia cleidocraneal a excepcion del asesoramiento respecto al
patron de herencia. La extraccion de los dientes temporales no lleva
necesariamente a la erupcién de la denticion permanente, aunque su
exposicion, combinada con procedimientos ortodonticos puede ser de

utiliad en algunos casos. ¥

25.6. Displasia osteocementaria florida

Es una forma de displasia cementaria periapical muy extensa. Puede
presentarse en un cuadrante o afecta todos los cuadrantes. Esta en la

clasificacion de enfermedades orales.

Los pacientes son, con frecuencia mujeres afroamericanas de mediana
edad, es rara en varones. Las lesiones encontradas radiograficamente
carecen de signos y sintomas. Los pacientes experimentan dolor o
molestia si las areas afectadas resultan infectadas secundariamente como
consecuencia de infeccion periapical o después de una extraccion. Las
areas de huso denso tienen una vascularizacién reducida, por tanto, mas

propensa a infecciones. ®®

En ocasiones hay presencia de secuestro 6seo que causa gran molestia y

actla como una puerta de entrada para las bacterias que pueden causar

una osteomielitis aguda. ¢®
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El aspecto radiografico de la enfermedad esta constituida por lesiones
intradseas multiples, radiolicidas y radiopacas, las lesiones estan
distribuidas de forma difusa con imagenes radiopacas nodulares como
nubes o bolas de algodon; puede haber lesiones de gran tamafio que van
desde el borde alveolar hasta el borde inferior de la mandibula o
pequenas lesiones solitarias en el area molar, designadas como

displasias osteocementarias focales.

25.7. Displasia craneometafisal

Esta displasia se caracteriza por sus facies, se presenta de forma
hereditaria como autosémica dominante y autosémica recesiva, se
reportan mas variantes en la forma dominante; el cromosoma causante de
ésta forma es Spl5.2-p14.1, mientras que el cromosoma de la forma

recesiva es 6g21-g22. (3s)

Las caracteristicas aparecen en el primer afio de vida donde la base de la
nariz comienza a ensancharse y una protuberancia se extiende
bilateralmente sobre el puente nasal, hacia los cigomaticos, con la edad
es reversible esta caracteristica. Aumenta la esclerosis de | hueso que
provoca una obstruccion nasal dando como resultado una respiracion

bucal. ¢

Hay compresion de los nervios craneales VIl y VIII, debido al incremento
de hueso y la esclerosis de la base del crdneo, provocando pardalisis del
nervio facial, dolor de cabeza o vértigo, hipertelorismo, como una
caracteristica constante, hay nistagmus y en ocasiones pérdida de la

vision debida a atrofia éptica. ®
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25.8. Displasia craneometadiafisal

Es un sindrome que provoca una ligera esclerosis descrita por primera
vez por Schwarz. Afecta la base del craneo y la protuberancia frontal, se

transmite de forma autosémica recesiva. ¢

Clinicamente se observa una circunferencia craneal muy grande, el cierre
de la fontanela anterior es retardado, la frente es muy prominente, los ojos
son relativamente grandes con fisuras palpebrales inclinadas hacia abajo,

los huesos malares son hipoplésicos. ¢

Los pacientes presentan hipoplasia del esmalte reflejado en un alto indice
de caries dental, hay presencia de dientes natales, el paladar es alto y la
mandibula est4 protuida. Los miembros inferiores pueden estar
curveados, coxa valga, con poca frecuencia los pacientes presentan baja
estatura, hay fracturas mdltiples que causan escoliosis severa,

deformidad de la cavidad toraxica y pélvica. &

Durante la infancia la osificacion craneal es retardada, presenta una
fontanela anterior grande con huesos wormianos, la corteza es delgada;
hay hiperostosis y esclerosis leve en la base del craneo y el los maxilares,

los senos paranasales estan obliterados. ©°

25.9. Acromegalia

La acromegalia es una enfermedad que se caracteriza por hipertrofia
0sea, ademas de alteraciones metabdlicas secundarias e hipersecrecion
cronica de hormona del crecimiento después del cierre de las laminas
epifisarias. En mas del 90% de los casos la etiologia es hipersecrecion de

hormona del crecimiento por un adenoma hipofisiario benigno.
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Las concentraciones de hormona del crecimiento se relacionan de modo

proporcional al tamafio del adenomay a la gravedad de la enfermedad.

La acromegalia aparece con mayor frecuencia en la cuarta década de la
vida y presenta igual distribuciébn por sexo, sin predominio racial o
geogréfico. Los pacientes mas jovenes tienen tumores mas agresivos y

desarrollan acromegalia de rapido reconocimiento clinico. ¥

Los signos y sintomas clinicos son resultado de los efectos locales de la
masa pituitaria que se expande y los efectos de una secrecion en exceso
de la hormona del crecimiento. Los individuos presentan hiperhidrosis,
debilidad muscular, parestesia, en especial sindrome del tinel carpal y
dismenorrea. En los huesos faciales y huesos maxilares, se observa
formacién del hueso periostico asi como hiperplasia cartilaginosa y
osificacion. Los cambios bucofaciales incluyen formacion de giba frontal,
hipertrofia de hueso nasal y prognatismo mandibular. El aumento de
tamafio de los senos paranasales asi como la hipertrofia laringea

producen voz profunda y resonante tipica de la acromegalia. ©V

Las manifestaciones bucales incluyen agrandamiento de maxilares y
separacion de los dientes por hipertrofia alveolar, la hiperplasia condilar,
la formacion simultanea de huso en la zona anterior de la mandibula y el
aumento del &ngulo de ésta, producen maloclusion y prognatismo; por lo

que se encuentra mordida cruzada posterior. Y

En la mayor parte de los casos se observa engrosamiento de la mucosa
bucal, aumento de la glandula salival, macroglosia y labios prominentes
en algunos casos. Hay informes de un sindrome de dolor por disfuncion
miofacial y anormalidades del lenguaje concomitantes a las alteraciones

de la estructura mandibular. ¢V
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La osteopetrosis es una rara enfermedad Osea, caracterizada por un
aumento de la densidad de los huesos, existen al menos cuatro formas,
clinica y genéticamente bien diferenciadas: autosémica recesiva maligna;
autosdmica dominante; autosémica recesiva intermedia, y recesiva con

acidosis tubular.

Por regla general; cuanto antes se manifiesta el proceso, mas severo es
su curso y mas desfavorable, su evolucion. La forma recesiva maligna
constituye la variable de peor pronéstico, ya que el promedio de vida no
rebasa la primera década de vida y en algunos casos se reporta muerte
intra dtero. En la forma dominante y recesiva el prondstico es mas
favorable; habiendo casos en donde el curso de la enfermedad es

asintomatico.

Para su diagndstico, es importante, la realizacion de una historia clinica
completa, ya que radiograficamente seria muy dificil hacer Ila

diferenciacion de las cuatro formas de osteopetrosis.

El defecto basico en la osteopetrosis parece ser una anomalia molecular
de los osteoclastos que les incapacita para reabsorber normalmente el
hueso, la ausencia de pliegues membranosos y de la zona clara

citoplasmatica, apoya el defecto funcional de éstas células.

La incidencia de la enfermedad es muy baja, pero no podemos descartar
la presentacion de algun caso en el consultorio dental, por lo tanto el
odontdlogo debe conocer sus principales caracteristicas, ya que esta

enfermedad tiene manifestaciones bucales.
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La mayoria de estos pacientes presenta una complicacién con
osteomielitis que afecta principalmente la mandibula, en ocasiones la
maxila y en algunos casos ambas estructuras; asi como hipoplasia del
esmalte, gran susceptibilidad a la caries dental, malformacion en las
coronas y raices de los dientes, crecimiento de los arcos dentarios,
ausencia o retraso de la erupcion dental y un alto indice de fracturas al

realizar extracciones.

El tratamiento va a depender del tipo de afeccién que se presente, y va
desde una baja ingesta de calcio hasta la reseccion mandibular. Es
fundamental iniciar un tratamiento con profilaxia antibidtica antes de
realizar cualquier extraccion, para prevenir la osteomielitis. Asi como

realizar tratamientos odontolégicos de tipo preventivo.
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