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RESUHEN

La 0I es un padecimiento slitémico, que se trasmite en forma auto~-
5bm~:a domninante, autosbmica recesiva, y en ocaciones por mutaciones ge
- néticas espontémeas y que determina la triada caracteristica de esclero
_ticas azules,huesos fragiles y sordera. E1 defecto radica escencialmen-~
" te ea la formacibn de fibras de colégena con periodicidad de estrias ==

cruzadas de 200 a 400 A y un diametro de 400 A; en relaciédn a la perio-
dicidad di estrias cruzadas de 640 a 700 A y un diametro de 1000A, En -
la colhgena normal, Tnambien si encuentra alterada la sintesis de tro--
pocolhgena y ia agregacidn extractlular de colfgena, as{ como pobre de-
posito de mucopolisacarido en la matriz de colégena,

Radiolbgicamente e encuentra fragmentacién de la placa epificiaria |
que se describe en rosetas ast como cortical adelgazada y porosis acen-:
tuady; pudiendo presentarse aplastanientos vertebrales (platiespondl --
1ia), d|:£:<|rmdad.us. principalmente en diafisis y los caracteristicos -~
huesus Wormianos en el crénece, )

Con respecta al cratamiento médico, se ha utilizado la administra--
cidn de calcitonina, paratorrona, hormona del crecimiento, estrogenos,-
androgenos, cortisona, sstractn de adenohipofisis, de paratiroides ‘, ti
roides, timo, vitaminas &, C, P, Calclo, magnecio y fosforo.

En cuanto al vrataniento coetopkdico y quirurgico, se han practicado
osteoclasia manual de la tibia, seguida de utilizacibn de ortesis plhs-

tican, con presidén o goporte de hussos fracturados o fragiles., Clavos <



intramedulares exteasibles, Instrumentecién de Harrington e incluse me
tacrilato.

La gran variedad de tratamientos que se han utilizado habla de que~
atn no se ha llegado a el tratamiento idoneo., Y en vista de que estos =
pacientes frecuentemente requieren de procedimientos quirurgicos, la a-
nestesia local o reyional es muy Gtil y cuando es necesaria anestesia -

. general, el aidrocloro de Letanina es la mejor eleccion,

Ademas se describen 3 generaciones de uﬁa familia que presenta di =
cho padecimiento, compuests por 20 miembros consanguineos de los cuales
16 presentan caracteristicas <lfnicas de 0I. Se estudio la estructwra y
dinfmica familiar aplicando el Test de Indice de Funcionamiento Fami ==~
liar, y el Apgar Fariliar. 5e observd que se trata de una familia nu -~
clear, de tipe tradicional aunque tiene algunos rasgos de familia moder:
na, formada a =raves del mazrimonio civil y eclesifistico, desde hace 10
afios 5 ineses ne cncuentra en fase de dispersion,sus principales funcio-
nesson las de caidado y afesto, Con respecto a su dinfmica exdste una-
diszfunsion femiliar moderada.

A el paciente pista; que es un fenenino de 7 afios se aplicd Test' de

Raven, encontrando su IQ inferior al termino medio.



INTRODUCCION

E1 hoanbre €5 wna porcion de los grupos a los que pertenece, y cn par-
ticular forma parte de un grupo pequefio el cual tiene peculiar inte--
res; ya que en tualesquieras de sus formas, es el receptor y efector -

w6 importante y pequeiio grupo ¢s la fami-

de las acciones socialzs.
lia. Este grupo no es esthnice, por el contrario, interactﬁé\, influye
y determina cemportumientos del gran sistema social, que a su vez in-
cide y en algunos casos hasta determina el comportamiento familiar e
individual; de ahf que La sociedad demande la existencia de profesio-
nistas que no estén wiidos a una fase especial del diagnbstico o del-
tretamiento, sino que por disponer de una base suficientemente amplia
sean expertos en el manejo ¢ los problemas inhercntes a la vida del-
paciente y de su fandlia, ademhs de que sean capaces de proporcionar-
con eficiencia atencibn continua e lntegral para la salud, integrando
y aplicuendo sus conotimientos sobre aspectos biolbgicos, psicolbgicos
y coclales, asi como reconociendo los aspectos inherentes a la rela--
cién médico-paciente y médico-familia.

Existen padecindentos como ¢l que tratamos en este estudio que,-
aunque por su tonplejidad y poca frecuencia por definicibn deben ser-
tratados en Jer nivel, sin enbargo requieren tanbitn de un contacto -

continGo y longitudinal entre la fanilia afectada y el médico Familiar



pues ademas del control puramente biolbgico, es indispensable conocer~
la estructura y dinfmica fariliar para que en base a ello escableé:er -
planes de manejo para la prevencibn y en su caso solucibn de situacio-
nes disfuncionales en la farilia. *

Por ultims el presente estudio incluye un anblisis de 1la biblio--

grafla mundial y nscina: de 1378 a 1985 cton respecto a Osteogenesis Im

perfecta, Indizada <n ¢l basca kedline.




OSTEOGENESIS IMPERFECTA. ESTIDIO MEDICO INTEGRAL DE UNA FAMILIA Y REVI
SION DE LA LITERATURA MEDICA.

La Osteogbnesis imperfecta (DI) es una patologia sistémica que ai’eccé—
al mesénquima y algunos de sus derivados; se trasmite en forma autosé-
‘mica dominante, autosbmica recesiva y en algunos casos como resultado-
de mutaciones genbticas,

No es posible atn deteririnar si la alteracién a nivel genktico se
trata de ligadura o pleiotropia, ya que las personas afectadas puecden=-
mostrar cualqulera de estos caractbéres o cualquier combinacibn de - -
ellas, Aunque todo indic.ﬂ que se trata de pleiotropia, puts se ha ob-
servado en personas que preseantan la triada éaracteris:ica (esclerdti-
tas awules, auesos fragiles y ctoesclerosis) que en sus descendientes-
puede prenennuf'se un solo signo y en los descendientes de éstos presen
tar nuevamente los 3 signos. Todo esto hace sospechar que se trata de-
un mismo gen y no varios ligados, ya que en &ste Gltimo caso se podria

liberar y no trasnitir la triada (1).

Por sus multiples formas de expresibn clinica, esta patologia ha-
sido sujeta a gran polémica al tratar de englobar dichas manifesta- -
ciones ea grupws; siendo la clasificacibn mhs completa, actual y fun--
cional la que subdivide lLsta entidad en cuatro tipos:

TIPO.I; Llamada tambien Vander lloeve o "Prias fragilitas ossium',
Se divide en 1-\ sin dentinojénesis imperfecta y I-B con dentinogéne--
sis imperfecta, Se caracteriza por esclerbticas azules, fragilidad ~ -

osea, osteoporasis, pérdida presenil del oido, hiperlacitud articular,



arcos seniles promaturos y deformidades oseas. Se trasmite en forma au
tostmica dominante, nin importar la edad de los padres. Hay considera-
ble variacibn con respecto al grado de afeccidn, frecuencia de las - -

' Fracturas y desarrollo de deformidades; la mayorfa son de baja estatu-
ra, 2 a J desviaciones estandar por abajo de la media, pero en lo gene
ral no son tan pequciios como pacientes con otros tipos de 0I, princi--
palmente de tipo III. Generalnente nacen con peso y talla normal, en -~
cuanto a su conformacibn la cabeza es mas larga en relacién a la talla
La dismirucibn de la agudeza auditiva afecta al 40f de todos los pa- -
clentes con este tipo de OI {3).

TIPG II. 3e trasnite en forma autosémica reéesiva, caracterizando
se por fragilidad osea, (fracturas iatrauterinas o al nacimiento), - -
muerte neonatal y curvamiento de las piernas. Los nifios presentan esta
tura pequefia 'en relacién a su edad; marcado defecto de osificacién de-
la b6veda craneal, que a la palpacibrlx se percibe cano " Lagunas " Hipo
telorismo; nar{z pequeiis en punta y cara triangular, Radiolbgicamente-
se observan costillas redondeadas, huesos largos defqrmados {acordebn-
Pemoral), y el macizo facial tiene pobre osificacién. La asociacién en
tre padres allosos y cste tipo de OI se ha reclacionado, pero ne se ha -
camprobade (tomfindose como consecuencia de mutaciones). Se ha detecta-
do gran nfunero de casos cuporédicos en Australia, Nortcamérica ¢ Islas
Brithni;:as. En Auatralia la frecuencia de la OI es de 1: 62 487 naciew
dos vivos (3).

TIPO III. OI que se trasmite en forma ;xut:osbmic‘:x recesiva, Se ca-
racteriza por fragilidad 6 sea, multiples fracturas, plernas deforma--
das; deformidad severa de huesos largos, crénee y columna vertebral, -
Algunos pacientes pueden ter&gr numerosas fracturas al nacimiento y por
lo tanto se asenmejan a la eriedad letal perinatal de 0I. Los defectos
_de osificacibn del crineo no son tan marcados. Bl peso y la talla al -
nacimiento essén en ¢l rango normal, las piernas no son tan cortas ni-

~deformes, La coloracitn awul de la esclerdtiva es un signo que Ginica--



mente puede valorarse despuls de los 18 meses de edad en pacientes con’
ésgc tiyo de OI la coloracibn disminuye con la edad hasta llegar a ser
normal en la adolescencia o adultéz (25). La mortalidad aumenta duran-
te la nifiez .y una segunda clevacibn en la tercera década de la vida; ~
sicndo ésta sccundaria a las complicaciones de la xifoescoliosis. Ra--
diologicamente Los arcos costales pucden mostrar maltiples fracturas -
pero no encurvamient.os, en cambio los huesos largos pueden mostrar do-
bleces, mGltiples fracturas, angulaciones y met&fisis que se han des--
crito en campzna. EL Créneo tiene buena osl ficacibn pero los clementos
craneants son aipoplAsticos. Las suturas y fontanelas son amplias y --
con ifiltiples nuesos Wormimos a lo largo de las suturas. Hay casos --
que muestran una progresive osteopenia con aplanamiento de las v&*tc——
bras. S¢ ha ob:servado que iws huesos largos toman progresivamente for-
ma de arco y se torcionan (3).

TIFO IV. ge trasmite en forma autostmica dominante y se caracteri

" za por asteopania, huesos fragiles de variada severidad., La esclerbti-

ca al nrcimicento pucde ser rwrmal o azul pero tambibn en forma progre-
siva desiaparece su coloracitn, siendo normal en la edad adulta General
mente no gse afecta la audic:.dn, 5e divide en IV~A cuando no se acompa=
fla de dentinogénesis imperfecta y IV-B cuando si lo hace, La xifcesco-
liosis es comfn y ¢n ambas variedades puede ocasionarestatura corta, -
E1l fenotipo se superpone con la OI tipo III, siendo casi imposible .di-
ferenciirlos; en algunns casos también se puede parecer a la Ol Tipo I
pero su princi E-al diferencia e¢s la trasmisién dominante y marcada de -
esclerbticas azules, que persisten asf toda la vida del paciente (3).

Exl.sten atras clasificaciones, que son parcialmente equivalentes
de la antes descrita, por 1o cual unicamente menclonaremos aquella --
que, tomando como base la edad en que se'prcsentan las fracturas patp
légicas, clasghfica La OI en, Congbnita (grave, temprana, fetal o de -
Vrolik) y Ostuosatirosis, (Pardia o de Lobstein) (28).

Er"ralacibn 2 la ptedida auditiva, en la OI se ha observado que ésta-



se Leungmite en forma mutosGnica duminante (6). Algunos estudios repor
tan que con mayor frecuencia es de tipo scnsorincural, aproximadanente
s¢ presenta en e 45X de los mimores de 30 afios y en el 94X de los ma-
yores de 30 aifos con U5, por lo cual s¢ lc considera signo caracteris-
tico de esta cafermedad, El anhlisis del reflejo achstico,'y la timpa-
nometrfa del oido medio de alganos paciente con OI, ha encontrado aus~
sencia del reflejo achstico e jacreomento de la complascencia del oido-
medio, sugestive do wna ranura mostrada en el timpano grama debida a -
anormalidades de lu artizulacifn osicular (15), Las causas de la pérdi
da del oido en la O sg han dividido er:

A- Funcibn osfeular di scu.ntinmu secundaria, ya sea por reemplazamiento
fibroso o dfractura del estribo,

= Existencin de migajas densan, Fijadas suavemente en la lamina del -
ple del estribo, 'pé.rdlda del £ lamento de las células coclesres, es- -
trids vasculares airdficas y calcificacidn, distorcién de la membrana-
tectoresl y hemorragias perilimdicas (6).

En conparaci dn con la otausclerosis, la pérdida del oide en QL o-
curre tempranamernte; adsumas en la Of, hay una distincidn en la impedan
cia achGetica v anormalidades radiolbgicas. Otro halluzgo otolbgico in-
cluye ruptura de i punta, muesca del hélix, enrojecimiento de la paw=
red medial o de 1a mlitad del ofdo y anomalfag vestibulares. Estudios -
reclentes han mostrado que la pérdida ded ofdo sensorineural puede a--
fectar de 25 a 60% de pacienten con OI (6),

La asecincidn de ciuclerbticas azules y sordera fue descrita por -
primera vez por. Adair Pighton en 1912, En 1917 Van Der lloeve y Kleyn -
describiercn dos fam.dins con )a triada caracteristica de la O (2).

Todos los pocientes ¢oa 0 tipo I tienen la esclerdtica azul o -~
gris curante tcda la vida. Muchos padres de nifios afectados aseguran -

que ¢l colcr de la e:;c!.::r@t:lca varin de tiempo en ticmpo siendo mhs «~

obscuro cusndo las frasturas ocurren. En contraste, los pacientes ado=

lecentes y adultas con UI-1% tiencn la esclerftica normal (30). Las --



un:»rmulidudc.s sbservadas en el estroma de la cbdrnea y la esclepdtica,-
se deben a que imbau estructuras contienen principalmente colagena; =«
con microscopio de luz se hi cbservado menor nGmero de éste tipo de £{
bruas. Ruedemann {30}, utilizando microscopia electrbnico encontrd que-
lag fibras de coligena estaban dispuestas en una capa delgada COI; defi
ciencia en su conformacibn y generalmente no trabajan igual que lag ==
normales, Haebra y colaboradores {30), estudiaron un caso con microsco
pla electrénica, halilm':do las fibras de colégena en cbrnea y escleréti
ca compuestas de fibras del gadas y uniformes, con una perioricidad de-
ustrlas cruzadag de :200' a 400 A v un di&metro de 400 A; en relacifn a-
la pericdicida.d de estrias <ruzadas de 640 a 700 A y un di&metro de -~
1000 A, en la colfgena normal, Blurnke y colaboradores (30), encontra-
ron con microscoplo elecirdrico, que las fibras de colégena de pacien-
tes con OI tenfan ue difwetro JOX menor que las de individuos sanos, -
ademfs alteraciones en el metabolismo de la coldgena, tales como, de~--
sorden en la sintesis de tropocollgena y/o agregacibn extracklular de-
colhgena, En conciuiidn los pacientes con QI presentan reduccibn de --
cerca del 25% en el espesor e las fi.bras de l;a\ cbrnea y mas del 50% -
en las diferentes preporcionzs de la esclerbtit;a, en comparacién con -
jindividuos control. Las fibras de colhgena no muestran el t{pico cntx"_g
cruzaniento, idembs tienen las caracterf{sticas de la coligena inmadura
que es mas traslGeids que la normal; as{ en la capa uveal, tanto el ~-
pignento come la sangre son clinicamente visibles dando como resultado
la apariencia azil de la esclerdtica. También las fibras de colhgena -
son mAs unifornes y tienen un pequefio rango de diferencias en sus did-
metros y periodicidad, comparados con la episclera y porciones media e
interna de los casos control. Esta uniformidad de distribucibn, puede-
contriduir a i mejor trasmisién de la luz, de tal modo que ayuda en -
parte a dar el color azul caracteristico. Se demostrd también que en -
la matrfz de la colfgena falta mucopolisacirido (31).

La coligena es la principal estructura macronolecular del cuerpo,



esta expresada en forma familiar o genética en moleculas protéicas dis
tintas. Dos familias principales han sobresalido; la intersticial, fi-
brillas de colagena tipo I, II, III y las cllulas asociadas a la mem-=
brana basal de la colfgena, tipe IV y.V. Todos los tipos son sintetiza
dos por precurgores mollculares de procoligena, el cual estd adherido-~
por proteasas especificas formando subunidades de fibrillas e.stracelu-
lares. La var:edad bioquimica de las lesionas en 0I son anticipadas, -
en parte por la heterogeneidad clfnica del desorden; por c¢j. en una va
riedad de defectos que comienzan evidentemente en la estructura prima-
ria de la procolagena tipo I encontramos hnhibicién en el rango de se«
crecidn de lay cblulas, por otro lado, hay evidencia de falla completa
de la cupresiln de la cadena alfa 2 de collgena, que quiza sea anhlogo
al sindrone de hemoglobina patolbgica (10).

’ Examinando por medio de microscopfa electrénica biopsias de cres-
ta ilfaca de paci eﬁtes con 01 tipo I, se observaron fibras de coligena
de difmetro mas pequefio en ralacibn a sujetos normales. Las fibras de-
col&gena en los pacientes ccn OI midierém 0.04-0.06 m y en los suje-
tos controles de 0,06 - 0.08 m, Estos defectos podr{an ser secunda--
rios a una anormal biosintesis de colégena tipo III encontrada en adul
tos con huesos Jaminales, principalmente con falla en la maduracibén de
las fibras tipo I con difmetros normales, posiblemente por incremento-
de los niveles de hidroxilisina reportados previamente en la col-égena-‘
en la QI, un factor conocido como inverso con el dimetro de las fi~ -
bras (32). Es evidente que la OI esta causada primariamente por altera
cicnes de la sintesiy de los componentes orginicos del tejido conecti~
vo (7). »

En cuants a 1;33 hallazgos en piel; se han estudiado Fibroblastos-
dérmicos en culti.vos; y se ha eacontrado que sintetizan dos especies de
cadenas proalfn 2 del tipo I de procoldgena, Durante la electroforesis
en gele de poliacrinamida de sulfato de sodio una cadena es anormal --

siendo mhs lMgera y rhpidameste movible en comparacién a la normal. El



anflisis de lou pépridos de bromuro cianogéno de la cadena alfa, en la
coligena de los mamfleros, Los productos de proalfa y cadenas alfa, in
dican que la anomalidad esth confinida al fragmento alfa 2 (1) CB4, y
consiste en pérdida de un segmento helicoidal triple. La produccibn de
- coligena Tipo ). disminuye, quizd por las moléculas que contiene la ca-
‘dena anormal inestable, con resultados alterados en el radio de la go-
ligena en los huesos y en la piel, tienen una periodicidad normal, pe-
ro sus difmetros fuerdn menores al 50X del control; la matriz de los -
huesos estaba desmineralizada. La estructura anormalmente en la téadena
alfa 2 (i) de estos pacientes podria aPectar la estabilidad molecular-
o interacclones moletulares ¥ la relacibn entre el mineral y la colage i
na causando disminucibdn de Lla colbgera contenida en los tejidos afec-~
tande la mineralizaclén de los huesos (33).

Se ha encoutrads ra(‘.iogvéx:‘icamcnte severa osteopenia con 0 sin --
mulciples deformidades e histolbgicamente signi ficativa disminuAcibn' de
la matrfz o sea sin disninucldédn del romero de células oseas; lo cual =
sugiere una deficiencia cuantitativa de la produccién de colhgena. Tam
blén se nbs:;rvul‘bn anormalidades en los centros secundarios de osifica
clbn,'Juuto cen la evidencia de fracturas y fragmentacibn de la placa-
de creciniento epifisiario, ::Iando alteraciones radioldgicas caracteris
ticas, descritas en saco o rosetas. Estas anormaiidades cpifisiarias «

podrian contribuir al acortaniento de las piernas en algunos casos - -

(5)

Radiolbgicanents gse prosenta coro diafisis estrecha, con corticai‘L_
adelgazada y porosis, acertuada; pudiendo presentarse aplastamientos --
ver:qbrales (platiespondilia) lo cual trae como consecuencia una talla
baja, tanbién podemon cacontrar deformidades principalmente de huesos-
largos en diffinis ((:urvaciu:»:mn bscas). También se han descrito huesos
Worminnos en las .hucr.os cccipital, parietal y temporal, que son espa--
clos nembranosos vaclos que nfrecen crepi‘tacvibn al ejercer presibn ex-

terna (23,2¢,58).
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Es frecuente obsesvar escoliosis en estos pacientes, y se ha vias~
to que &sta se relacrona con la edad de los mignos. Entre uns y cinco-
afies de edad la incidencia fue del 26%, alcanzando su pico maxime en -
pacientes maycres de 12 arion aproximadamente el BOX. Moorefield y ~ «
Uiller 1980 encontraron escaliosis en el 50% de 31 adultos con 01; las
ano‘rmalidades de la fancidn pulmonar se pueden correlacionar con la ==
presencia de escoliosis severa, La escoliosis podria también llevar a-
oblicuidad pblvica y un pobre equilibrio al sentarse, ambas cosas ine-
terfiriendo con la Suncibn de los brazos en pacientes confinados a si-
lla de ruedas. La etiologia de las deformidades espinales en Ol se con
sidera pultifactorial. Histopatolégicamente Hiligram, y Flick 1973 en-
cpntrnréﬁ mGltiples fracturas microscépicas a diferentes edades, laxi-
tud de ligamentos espinales y dajlo del crecimiento de las liminas de -
105 cuerpos vertelrales {34). Las vertebras se deacriben como de baca-
lac (con machos nbdulos de .':‘(:hnovl). £l defecto principal es la esco--
liosis, xiloscolinsis y corta estatura que llevard a la compresibn de- .
la medula espinal,'wdlcudo causar rupturas vasculares (37).°

" En cuanto a la escoliosis el tipo congénito progresa ripidamente~

despuls de los § wlos de cdad, alcansando su méximo en torno a los 12~

afios. En los pacientes con Tipo Tarda su progresién es lenta perc se -

vuelve rapida <uando excede a los 50 grados. Sus complicaciones inclu-

yen la incapaucidad para la deambulaclbédn, inactibidad y disfuncidn res-

plratoria (36).

La pardlinis motora completa y escasa afectacibn sensorial secun~
daria a la compresién antericr de la médula por espondiloptosis verte-
bral cervical sungue no es usual ha sido descrita. La tomografia es -~

@til para demostrar este tipo de anormalidades. Se han reportado defor .

- midades espinales progrenivas v espondilolistesis (Xing y Bobenchko =

1971). No se e reportado alteraciones neuroldgicas secundarias a ed-

" pondiloptosis cervical (35).

La O esth relacionads won el desarrollo de impresiones basilares



y platibasilares demostradas radiolbgicamente, Estas deformidades de -
la base del créneo pueden causar anormalidades neuroldgicas secunda~ -
rias en el cerebro e hidrocefalia. Se han demostrado alteraciones de -
los nervios crancales y del tracto piramidal,

Los dientes desicuos y permanentes en alyunos pacientes con 01 --
tienen <olor azul o café y son opalescentes. Radioldgicamente muestran
la clmara de I.n'pulpa y canales de la rafz completa ° parcialmente - -
obliterados por dentina anornal, la unibn entre corona y rafz son mls-
estrechas que Lo normal; los dientes deciduales pierden su esmalte en-
forma mhs fhcil y rdpida de lo normal; Esto no ocurre tan frecuentemen
te en los dientes pnl_rm.mcm:.cz:;. Ho se ha demostrado relacién entre el -~
ntmero ce fracturas » grado de deformidades y la afeccién dental (16).

E) diagnbatico diferencial de dientes opalescentes por dentinoge-
nesia Imperfecta no a8 diffcil, ya que se basa en detalles clinicos y-
radiolégicos, Los pucientes con OI y dentinigenesis, deberfan ser vigi
lados desde la erupcibén de los dientes; ya que en este tiempo puede =~
ser hecha la prevencidn de la pbrdida de la estructura dental. 5in em-
bargo, los métodos d¢ cuidados dentales en OI no se encuentran bien 'ds
limitados y faltan ser mhs estudiados. (16),

Tanto la Wl tipo I como la Tipo IV son similares y causan una en=-
fernedad moderada pero con un amplio rango de severidad y en ambos ti-
pos la propercién de fracturas disminuye en la adolescencia, En la ti-
po IV la primera fractura ozarre al nacimiento, y la dentinogbnesis im
perfecta es man freciente que en la tipo I. En la tipo I las radiogra-
fias parccen ser normales (30). El defecto oseo’ consiste en una falla-
de la osificacifa intramembranosa periéstj.ca y endbéstica, y probable--
mente tambiln a una sxcasiva osteoclzsis. Como resultado del desequili
brie entre depbsito y resorcibn oseas, el hueso cortical y las trabécu
las del huweso esponjoso son wxtremadamente finas, constituyendo osteo=-
porosis de tipe congdaive (23, 26, 27). La actividad osteobléstica es-

deficiente y el hueso osteol¢e y madurs tiene calidad fetal, Los hue~-
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s0s largos pueden ser tambitn espigados con diafisis angostas, cavidad
de mkdula osea reducida y ensanchamiento en forma de campana de la api
fisis (28). sin estar comprobade la 0L se ha relacionado con la acon--
droplasia (38).'

Adembs de que se presentan fracturas patolbgicas visibles hay pre
disposicibn a sufrir deformaciones, probablemente como consecuencia de
repetidas fracturas microscbpicas, Algunos autores prefieren que &sta-
n'ugi.lidad. bsea disminuye al llegar a la pubertad; y otros, que ésto -
sucede despuls de los 30 afos de edad, y unos m8s niegan &sta disminu-
cibn de 1a fragilidad 6sea argumentando que la disminucitn en la fre--
cg(:nci.a de las fracturas patolégicas se debe a que estos pacientes han
adeuirico experiencia en evitar al méximo los traunatismos (27).

Las fracturas curan en un tiempo normal, pero en muchas ocaciones
Eorman ¢allos exubecantes; la formacién h.iperpl“nsica del callo puede =
ocurrir con o sin fractura manifiesta, cuando esto Gltimo ocurre la le
sitn puede simular un sarccina osteogknico. En el caso de la columna --
vertebral, ras elteraciones sesundarias al callo hiperpléisico pueden =
producir escollosis o xifosis (27).

Las caracteristicas c¢linicas de la Ol son similares a las produci
das por hipofoifatasia inPantil; existf{endo en &sta Gltima desminerali
zacibtn anormal del esqueleto asociada con bajos niveles de fosfactano-
lamina strica y urinaria, es una patologla sev.era y letal temprana, -~
trasmi.titndose en forma autosbmica recesiva y dominante, perc su carac
teristica principal son niveles bajos de fosfatasa alcalina en todos ~
los tejidos, mientras que en la Ol dichos niveles son normales (39), -
al igual que el calclo y el rbaforo (38).

La_frecuencia de la 01 @s de 1:20,000 a i: 60,000, Se ha mejorado
el diagnhstico prenazal con la escala gris ultrasonografica y sondgra-
fia prenatal, For medio de la ultrasonograffa el diagnéstico de displa
sia esquelétics ha sido bien establecido. En el tipo il letal la condi

cibn patolbégics intrauterina es mhs severa; de allf que el diagnéstice
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prenatal debs ser hecho mhs fhcilmente. En la tipo I las fracturas .no-
son conunes y el retardo del crecimiento no scm‘caracteristicas, esto-
hace la deteccidn prenatal mias diffcil. Mas tarde en la gestacidn, hay
disminucién de ‘la claridad acfistica en los huesos, En conclusidn el --
diagnbstico prenatal de OI tipo I puede ser hecho por ultrazonido, - -
cuando la mujer tiene riesgo de tener un feto con 0I, los cuidados de=-
ben buscar evitar las fracturas intrauterinas, encurvamiento de huesos
largos y evidencia de desnineralizacién (42).

Se ha visto que los nusonatos con marcada curvatura de los miem=
bros inferiores e lnvolucrazibn moderada del resto del esquéleto, con=
ejsclerdticas blancas, tienden a tener buends pronbstico, con pocas - -
fracturas adicionales y, parcial o total resolucibn exponténea de la -
conformidad e} miembro (43},

Consejo genbtico, Hay dos problemas en cl diagnéstico y consejo -
de pacientes con 0l La 0l es esporidica en un tercio de los indivie -
duos cen informaciln genbética positiva, adems alin no existen pruebas-
de laberatorio d-:flluitivas para distinguir los diferentes tipos de OI.
La combinacidn del pedigree y los datos clinicos permiten su clasifica
cibn para tratar de establccer el riesgo en forma temprana en todas .-
las familias con irformacién gemética de 0I (4).

lCerca ded 66X de los casos caen dentro de la tipo I h:rédada domi
nantemente (clﬁsica ¢l ), 5illance y cols. reportan 12 de 127 casos --
que fuerdn esporidicos. De Estos el pedigree clésico fuc con trasmi- -
sibn autosdmica dominante en la mayorfa de 1os casos, la recurrencia =

del riesge fue del 50% (4).
’ En los ca3os espordicos el riesgo se calcula, considerando q'ue -
la freouzencia an la pobla;:mn de nuevas mutaciones de OI es extremada-
" mente baja pero las personas afectadas tendran un 50X de ricsgc} en'su-
descendencia. Es importante obtener radiograffas de ambos padres para-
ver ai vienen grados moderados de O {disminucién de la densidad osea,

fracturas), investiygar sordera, Estimar la carga genbtica es a veces-
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'dificil, desde casos saveros hasta mortales han sido descritos en Pa-
milias en las que la mayoria de los indivisuos estan at‘ect’ado; s0lo -
moder adamente.

Tipo II autosbmica reseciva letal perinatal con deformidad femo- -
ral y rosaric costal (4).

Las caracteristicas clfnicas y hereditarias son claras en este «
grupo (Tipo I1) de alli que también el consejo lo sea. Cerca del 10%~
de los pacientes y 20X de las fanilias presentan este tipo. Los hifios
Son severamente afectados y mueren antes o poco despuls del nacimien-~
to y a los Ix sec describen hallazgos de este tipo. Swmado al diagnés-
tico prenatal, la principal altenativa serfa la adopcibn o la insemi-
nacidn artificial, Aproximadamente una persona en 125 millones es por
tadora de un gen autosbinice recesivo, Utilizando esperma del donador-
sin historia familiar de OI, puede disminuir el riesgo a 1 en 500. -
También ayuda a rehacer ‘l’amilias ¢ informar que pueden tener hijos non
males; ya gue los nifios afectados tienen un riesgo muy bajo, incluso-
cuando se capan con primog, porque la frecuencia es de 1 en 125, La -
oportunidad zl;: tencr hermarios normzles cuando uno de ellos tiene la -
enfermedad en de 1/750,

Tipo 111, deformidad progresiva con esclerbticas normales, {for-
ma de transmisién mixta). Cerca del 20% de los pacientes y apro:ﬁ]nad__q
mente 5% e las fanilias tlenen este tipo de OI; casi todos los ca~-
208 son esporhdices, Representan gran confusidn clinica y genbtica, -
Sillence y cols, imn reporvado una familia con tres hermanos afecta--
dos y dos que se casaron entre primos. Este tipo representa una mez--
cla de autosbmico recesive y las mutaciones dominantes sin recurren--
cia de riesga. ponde los casos pueden ser claramente identificados co ~
mo amtosdnicos recesivos per virtud de consangufneidad o hermanos - -
afectados, Lcs datos reportados. por Sillence indican que tres de las-
33 familias ée O Mueron heredadas recesivqmcnte. Entonces si el 10X-

de-las faniliay tienen el 25X de riesgo, un minimo riesgo del 2.5 pue
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de ser asperado. Bs diffci) estimar el nGmero de estos al parecer ca-
503 t;spm'adicos actualinente heredados en forma recesiva autosbmica.'-
pero por analaogla con otras snfermedades puede ser un minimo del 20%,
por encima del’ M{mive de un 5% de ricsgo (20% frecuencia -25% de - -
rlesgo).

Rn rango del 2 al 5% parece ser razonable como riesgo de recu- -
rrencia en estas familras; cbviamente autosémicas recesivas, La inse-
miracibn artificial puede no tomarse en cuenta, ya que solo una mino-
ria de casos es hercdada @ forma recesiva; sin embargo, es una deci-
sién de la pareja a pesar deld bajo riesgo.

Tipo IV dominarte con euclerbticas normales. Es un tipo poco frg
cuente y repreusenta soio el iX de las familias y el 6% de los casos -
seghn Sillence, hay mé&s casos severos que en la Tipo I; por lo tanto-
el diagndstico prenatal es nis importante, Los casos de mutaciones do
) minantes probal:lerente scan de 1:9. En los casos esporddicos no es --
significativa la recarrencia, v el diagnbstico clinico es certeramen-
te sstablecido. 31 rlesgo del 50X es para las familias con herencia -
aatosbmica dominante o en famna prosgectiva para un pariente que es -
un caso aspor&dico. La variabllidad de las familias es significativa,
y es muy importante, parti:cu:l.armente si los casos son relativamente -
moderados que la Panilia entienda que puedan ocurri.x; Casos severos o-
moderados con Este gen. Aqul tambibn se considera como opcidh la inse
minacibn artificial. En casos esporhdicos con padres en edad avanzada
aumenta 1a posibilidad de tener hijos afectados con una mutacién domi
nante (4). ) . )

Aunquelmuy rara la participacibn'dc alteraciones a nivel del sis
tema nervioso coeatral es impq.rtante su diagndstico px.-ecbz para preve-
nir el déficit newroldgico irreversible; ya que unas de las seflales -
son alteraciones de los nervins craneales y del tracto piramidal, asi

cumo el roentgenogrania que pucde mostrar severas impresiones basila--

res = hidrocefaiia (37).
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Sofiel y Millar nan repurtado que 1a osteotomf{a correctiva es efec
tiva en las deformidades de los huesos largos, En cuato a las deformida
des de la colurna vertebral adquieren gran importancia por la incapaci-
dad principalmeste complicaciores respiratorias, de ahi que se trate de
prevenir o de evitar su progresibn en fase temprana, para lo cual se ==
han utilizado soportes y tratariento quirGrgico (36).

Se han descrito que los reforzamientos no son efectivos para evi--
tar la progresi&n ue peyucias curvas de'la columna vertebral. Sin embar
go, para curvaturas <2 74 grados o més, con‘un promedic de edad para fu
8ibn espinal de 15 afins 7 metes un resultado de correccidn de aproxima-
domente 36X, La pringipal complicacibn es la magnitud de la curvatura -
antes de la fus.in espinal, la instrunentacibn de Harrington y la pre--

. sencia de xifosis asdclada (34). ‘

En casos de wmpresidn medelar, utilizar la descompresién anterior
y posterior mejora el defects de la colwwna vertebral cuando se comple-
menta con injert¢ de hueso (3%),

En cuarto a huests largos, se ha descrito que los claves intramedu
lares durante ol creciviento de los nifos limitan la deformidad solo --
por un tiempo dntermirado. El crecimiento produce, curvatura mas allf -
de 19s claves, wotrstciones .subcut&neus Y en ocasiones transcuthneas do
lorosas. 31 rewaplazaniento de los clavos deber& ser hecho cada dos ~ =
aflos dasde el cuerre eplfisiario. La evaluacibn pre-operatoria de la se
veridad de= la enfermedad ¢s may importante pax.‘a valorarel potencial pa=
ra caminar, que fue diferente dependiendo del tipo de OI. Hay pélémica-
en caanto al uuw de estos en @l grupo congénito (38).

Sa han engayado dietas, radioterapia y nés de 25 difer'em:es medica
meatas, y nada ba gprotado todavia ser efectivo, sin embargo! al revisar
la literatura dii. ie inwpresibn que muchos métodos de tratamiento pueden-
ser aprovechables. Se han reportado benkficios con la vitamina D, Estro
geno, calmitoning o leche de tabra ovarectomizada (9).

La terapla ¢on calcitoniza dismiruye los niveles plasmiticos, de =
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1,25 Dihidroxivitamina D (%,25-D) y, 24.25 Dihidroxivitamina D. La con-
centracidn en plasma de 25 Hidroxivitamina D (25-0i-D) , dentro de los -
niveles antes del trataniente¢ ¢on calcitonina fueron normales o ligera-
mente bajos durante su administracién. En conclusién probablemente la -
calcitonina influencie el metabolismo de la vitamina D en paci_em:es con
OI. La calcitonina porcina ha sido inyectada cn forma subcuténea en dow-
sig de 2 unidades por Xg de pe'so tres veces por semana durante los pri-
meros € meses y despubs la dosis se cambib a treg unidades por Xg de Pe
‘so dos veces po;' semana. Con este trataniento se reporta un mejoramien-
to en la talla, densidad radiolbgica de los hu;ssos y'en el ﬁeso.

Los niveles en plasma de 1,25 (04)2-D disminuyerén 91.8 Pg/M1, des
pubs del tratamiento la Pacatormona sérica, Calcitonima y electrblitos-
continfian en 1fmites normales. La actividad de la fosfatasa alcalina se
incrementa durante los primeros dos a tres messes de tratamiento, poste
riormente regresia a. valores normales. La excresidn urinaria de Hidroxi-
prolentotal se¢ encuentra elevada mientras la excresiédn urinaria de Cal-
cio y fésforo han disninuids durante los primeros dos o tres meses del-
tratamiento, posteriormente regresando a lo normal (44).

Tanbién ge ha considerzdo Gtil en este tratamiento la cortisona, =
andrbgenos, hormona del crecimiento, estrac;o de adenohipbfisis parati-
roides, tiroldes y timo. ‘I'ambi_én se han citado las vitaminas A y C, mi-
nerales ccino talcio, maguecio y fosforo (24, 26).

‘ El prob.wuna de los osteoporosis, por defecto de la coléigena en la-
61, se ha tratado de superar con értesis plasticas de miembros inferio-
res y aparatuy mbviles de acuerdo al desarrollo, ayudando tempranamente
a la posiciln y a la deambulacidén. El propdsito de forzar tempranamente
un mejor pese que por lo mismo minimiza la osteopososis de miembros in-
feriores previniendo las refracturas, deformidades y curvaturas. El ob-
Jjetivo del tratamnento se basa en las necesidades de independencia del-

adulto; las actuvidades y movilidad de la vida diaria. Estos objetivos- -
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hon sido alcanzados cn mucaos ;:acientes usando 6rtesis plésticas, el -
control temprano y correctc de peso y silla de ruedas eléctrica. La og
toclasia manual de da tibia fue seguida por la utilizacibn de ortesis—
plasticas, con presidn o sozorte de huesos fracturados o fragiles, En-
algunos casos han sjido necesarios los claves intramedulares del fémur,
Las brtesis plasticas suplwnentaria‘han disminuido las refracturas de-
tibia y fémur,'Se ha tratado de conseguir la integracibn social de es-
tos nifios, que han estado en instituciones comunes de educacidn,

En algunos casos de 0X Eimda, se ha logrado independencia cn su «
movilidad y ambulaclén de la vida diaria con las medidas antes descri-
tas (12).

La esperanza de vida parece hater aumentado, mientras que la habi
lidad funcional ha sido sole limitada. El trataniento de la Ol varfa ~
con la edad y la severidad ¢e la enfermedad. Los pacientes con modera-
da enfermedad raramente tienen deformidades i‘.mportaﬁtes y rcquierﬁn -
principalmente culdndos limitados a las fracturas peribdicas o a pro--
plemas tales como ernsibn de los dientes o pérdida del ofdo. Los pa~ -
cientes con enfermedad severa requieren mayor atencién y de tipo inme= ]
diata, tratando dc‘ prevenir las deformidades y/o corregir la déformidad
de los huesos largos y por fimentar al miximo la intelectualidad y el-
desarrollo académico, Mag tarde requieren el contacto con nifios norma-~
les en escuelas comunes y corrientes. La primaria basica y el programa
de trataniento para mantener una aceptable alineacidn esquelética y --
propiamente con operaciones de clavos intramedulares extensibles Junto
con soporte, entablillados y apoyo. En los casos en que se ha logrado=-:-
mantener un alincamiento 'e.s_c.;'.teletico, la mejorfa progresiva en la fuer
za de los huesos durante la niilez permite una Puancibn mejor. Mucﬁos p;g
cientes podefan ser miembros productivos de la sociedad, silograran -
por lo tonto la ‘combinacién de un desarrollo 6ptimo, fisico y académi=-
co, y tendrian mis ¢portunidades’ para obtener cr;bajo (8).

Las alteraciones auditivas de la OI difieren de la otoesclerosis-
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Las alteraciones anditivas de la 0I difieren de la otoesclerosisw
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en lo.siguiente; el inicio es ;:n la segunda o tercera década de la vi-~
da, el ofdo medic esté mas severamente involucrado y hay una aita insi
dencia de pbrdida auditiva senscrineural. El tratamiento quirargico en
aproximadamence /5% de los tasos logran el cierre completo de la endi-
dura de los huesos nbreos (14).

Por lo gemeral el des_zu‘rollo temprano de curvaturas, progresa ra-
pidamente. E1 apoyo ortopédico podrfa comprimir la parriilla costal ‘a_l_
go ostenporbtica, sin zentralar la curvatura espinal. El compromiso ==
pulmonar dado por 1a escoliasis esté causado por la deformidad toréci-
ca secundaria a el apoyo. En el paciente con enfermedad severa, <on o-
sin pogterior correscibn y Jusibn, la instrumentacidn de Harrington es
preferible. Esto deserfa ser hecho tcmpfanamcntc ya que 105 huesos os=
teoparbizicos no toleran gém:nus y la correccitn se encontraria limita-
da. E1 wso de metacrilato en terno 2l cemento de los huesos y de los =
ganchos mejora 1a redistribucidn de fuerzas y una fijacibn mis estable
En los p.aC.lcm es con enfermedad moderada (mayor densldad osea y pocas-
fracturas) El tratamiento dmderfa ser similar a el de los pacientes -~
con esceliosis idiophtica ().

La estavilizac:%n quirfirgica es técnicamente di ffcil debido a 1la
debilidad de losz hWwesoa. Bl procedimiento de instrumentacién hecho por
Brittle tambifn se asocia cen complicaciones. Cambiando la instrumenta
cibn de la coluwma aterior y posteriormente con el uso de metacrilato
aumertando la fijacién.

La Ol causi ostzopenia y predispone a ﬁ*ac:uras durante la instrg_
mentacilm. Bl metilemetacrilato aa sido usado en forma conjunta en ing
~trumentacidn de la colwma ¢specialmente en las que estan predispuestas
a Aracturas patolbgacas. Lo instrumentacibn de larrington ha mostrade -
un incremento en el area de aplicacién de las fuerzas y por lo tanto, =
diaminuye la preseﬁ\: acl6n de las fracturas en los elementos posteriores
Anteriormente s usl el cemento del hueso aumentando su fuerza con bro=-

ches o tornillos unidos el 200% después de la instrumentacidn Dwyer me-



20

Jorando el hueso ostcoporbtico. Los autores tratan de combinax; la fu-
sibn espinal anterior y posterior con instrumentos y cemento de hueso,
metil metacrilato para aprovechar el tratamiento en la escoliosis se-
vera en 0l dando una mejor torreccién que podr{a ser obtenida que por
1a fusidn posterior de la espina con la instrumentacibn de Harrington
sola (49).

Aunque el 9CA de los. procedimientos quir(rgicos heches en pacien
tes con OI son de miembros inferiores, la fijacién intramedular de hf
mero podrfa estar indicada tanbiebn para la correccién de las deformi
dades y mejorar la funcidn. La deformidad de los miembros superiores-
generalmente ostd presente 3010 en pacientes con enfermedad severa --
(0L congénita u OI tarda I), 5e repartan fijaciones con varilla intra
medular de minmbros superiores. Estas son extremadamente diffciles de
insertar en los huesos de 1os antebrazos y algunos autores consideran
que la operacibn estd raramente indicada, En estos pacientes la defor '
midad severa de la ¢laviculs causa dolor y limitacidn del movimiento-
y algunos tienen un quiste oseo en el hGmero en su tercio superior --
(19).

Usaalmenze 1a curvatura femoral. ocurre en direccibén anterolatce-
ral, debido en parte al mayor poder aductor y flexor de los grupos --
musculares del muslc, Para muchos pacientes la operacitn de fragmenta
cién y ctlavos intramedularsi ofrece mejor oportunidad de cambio en el
curso natural. de esta enfernedad invalidante. Laoperacibn de fragmen-
tacimentacibn y fijacién intramedular con clavos en el Fénur con un -
aparato extenuible ha mejorsdo los resultados en nifios con OI permi--
tiéndoles deinbular, E1 uso de un clavo extensible en lugar de un sb-
lido ha disninuido La necesidad de reoperacién (17).

T.tpi_camu.ute la tibia se desarrolla en forma de "C" con un arco =
anterior, con frecuente angulacién anteromedial proximal y una angula
cién distal anterolateral, Manteniendo la estabilizacién por fijacién

interna.no es usualmente posible en estos huesos debido a su extrema
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fragilidad; sin embarge, la osteoclasia manual podrfa ser utilizada -
para oPtener un alineaniento razenable.

La curvatura anterior tibial también ocurre en paciente con en--
fermedad moderada, Esta deformidad podria aumentar con el peso y des-
pubs de fracturas y su alincacidn puede ser diffcil. La deformidad --
progresiva puede ser causada por un fuerte tirdn posterior de la mus-
culatura de la pantorrilla o por gravedad la cual frecuentemente ejer
ce .t\terza deformante al sentarse. Las fracturas pueden mostrarse' in--
completas con uan linea de fractura en la corteza anterior mientras -
que la -posterior queca intacta. En nlfios pequerios con historia de una
o mas fracturas tibiales, piernas cortas, podrfan mejorar con un So=-
porte durante la amtulacibdn para prevenir las fracturas, La segmenta-
cidn y la tijacién con claves intramedulares de la tibia se ha encon-
trado ser un procedimiento geguro y afectivo en OI, Un clavo extensi-
ble es més diffcil Qe insertar que un clave sbélido debido al problema
de obtener una adecv.ada fijacibn distal, asf{ pues, la ventaja en la =~
préctica de un tipo sobre otro no existe como sucede en el Fhmur.

’ Ya que estos paciente frecuentemente requieren de procedimientos
quirurgicos ortopedicos, la anestesia local o regional es muy Gtil en
pacientes.‘con 01, sin embargo, la anestesia general es en ocaciones ~
nesesaria; el hidrocloro de Ketamina es frecuentemente buena eleccién
Sin embarge, &L monitores estrecho durante. la cirugia es esencial. La
Ketamina no causa depresibn respiratoria cuando se administra lenta--
mer;te, mantiene logs rellejos de 'laringe y faringe también como el to-
no de la musculatura intraoral, con lo cual se elimina la necesidad -
de intubaclén. Al purecer tampoco tiene efectos téxicos sobre 6rganos
vitales y puede ser dada repetidanente con intervalos de semanas o mg
ses, Sin embargo, pudrfa estar contraindicada en pacientes con hidro-

. ceffalia y aumento do la preslén intracraneana. Para procedimientos —-
quirargicos largas o mnndq la Ketamina esté contraindicada la inhala

cibn de anestesicos potentes (Alotano y Enfluorano) o neuroleptoanal-
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gesia (Oxido nitroso +Narcoticos+ Tranquilizante) podrifan ser utiliza
dos, La administracién de clorhidrato de suecinil colina es también -
Gtilpara disminuir las Pasiculaciones que cuando son severas pueden -
producir fracturas y daio muscular. Las fasiculaciones inducidas por-
succinil-colina podrfan ser atenuadas primero por la administracibn -
de un cespolarizador muscq)..u‘ relajante tal como la D-tubocurarina o-
Bromohidrato de. pancuronio. Algunas veces podria ser pogible el uso =

de anestesia local o reglonal (bloqueo de la extremidad o peiespinal)

(13). .
Cen frecuencis es necesario recurrir a largas abrazaderas protec
taras ce la pierna ¥ muletas. El tipo infantil moderadamente grave, -
‘se indica osteotomfas segmentaria miltiples de los huesos largo y‘ la-
" Pljacién de varras nethlicas intramedulares con el propbsito de corre
gir las graves defornidades oseas y proporcionar un soporte interno =
para prevenir las nuevas fracturas y la recidiva de la enfermedad., El
tratamiento de la ).rfoescoliosis tiene que ser retrazado hasta el Pin
de la adolessencia, cuando Las estructuras esquelfticas sean mas ro--
bustas (20, 28).

En el post-operatorio inmediato y mediato, se tratari de evitar-
la inmovilizacibn prolongada puesto que affade un problema de atroffa-~
por inactividad (osteoporosis por inactividad) a la debilidad osea ya
existente (27, 28).

Finalimente, la radioterapia en pequeiias dosis .ha'aliviado la for

macibn hiperplisices del callo oseo (27),
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CONCLUSTION

La Osteogénesis Imperfecta es un padecimiento sistémico de trasmi-
cibn genbtica cuyas manifestaciones clinicas pueden variar desde le--

ves que no afectan en gran medida la vida de las personas que la pade-

cen; o por el coatrario ser completanente incapacitante o incluso fa-~
tal. Su diagnbttico es eninentemente clinico, y no requiere de proce--
~ dindentos sofisticados, por 1o cual debe ser identificada desde el pri
mer nivel de atencibn mbdica. 8u tratamiento corresponde a rehabilita-
cién y crtopedia, pero no podemos olvidar que conyeva una repgrcusibn-
familiar, que como ge observa en la familia motivo del presente estu -
dio es causa de disfungién moderada de la misma y puede llegar incluse
; modificar las funciones de la familia, las cuales se orientan al cui
dado y afecto, de lo cual s¢ deriba una sobreprotecciétn a 1o0s hijos y
una comunicacidn deficiente entre los conyuges.

Aungue se encontré un coeficlente intelectual inferior al terming
medio en uno de iog clementos, no podemos considerar que sea parte --
del padecimiento, sino mﬂ.s bien como un hallazgo sin descartar que en

realidad sea el reflejo de la disfuncién Pamiliar que presentan.
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