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OSTEOCONDENSANTES

DE PATOGENIA NO CONOCIDA

A. SANCHEZ, J.A. PEREZ, M. PENA

Algunas enfermedades de los huesos se
acompafian de un aumento de la masa osea
la cual puede ser debida a una disminucidn
de la resorcion osteoclastica normal o a un
deposito de hueso en la zona cortical
(hiperostosis) resultante de la hiperacti-
vidad osteogénica subperiostica. Al mismo
tiempo, estos dos fendémenos pueden con-
ducir a una alteracion en el modelamiento y
crecimiento de los huesos (displasia), par-
ticularmente en los largos, en cualquiera
de sus porciones anatéomicas (epifisis,
metafisis, diafisis).

Sin embargo, en sentido estricto, lo que
permite clasificar un desorden dseo como
enfermedad condensante es el aumento de
la densidad optica en las imagenes ra-
diolégicas de uno o mas huesos del or-
ganismo. Esto supone que el diagndstico es
también esencialmente radiograficoy que a
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este respecto, en por lo menos un buen
numero de entidades, sea preferible utilizar
la denominacién de "condensante"y no la
de "osteoesclerosis" o aun la de "osteo-
petrosis", palabras que designan mas bien
entidades relativamente definidas (1).

Es claro que el aumento de la densidad
optica radioldégica no permite en muchos
casos delimitar de manera precisa una afec-
cion 6sea sino describir un aspecto de la
misma que si bien es cierto ofrece carac-
teristicas peculiares, puede ser comun a
muchas de ellas, dando origen a sindromes
de etiologia diversa y mal estudiados como
en el caso de la leontiasis Osea (2).

Por otra parte, muchas enfermedades
adquiridas, genotipicas o inducidas por
substancias tdéxicas pueden originar al-
teraciones del metabolismo éseo y que a la
postre se manifiestan como una osteocon-
densacion radiologica. Estas considera-
ciones permiten concluir que una enfer-
medad osteocondensante puede ser pri-
maria o secundaria a otra entidad. En el
primer caso se trata siempre de afecciones
de patogenia no conocida, frecuentemente
con un substrato genético familiar y cuya
extension ain no ha sido precisada ademas
de que, siendo escasa su frecuencia, la
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difusion y conocimiento a través de la
literatura médica no es muy amplia. El ac-
ceso a la segunda categoria es mucho mas
sencillo puesto que en general las enfer-
medades que dan origen a las manifes-
taciones Oseas mencionadas son siempre
bien conocidas por el médico y, porque con
algunas excepciones, la signologia dsea es
un elemento accesorio en el tratamiento y
diagndstico de la afeccion principal.

Teniendo en cuenta estas premisas es por
lo que en esta revisiéon se tratardn Unica-
mente algunas de las enfermedades dseas
condensantes cuya patogenia aun sigue
siendo un misterio y que, sin duda alguna,
constituyen un grupo muy mal conocido en
Colombia ya que de la mayor parte de ellas
faltan descripciones en la literatura na-
cional.

NOMENCLATURA Y CLASIFICACION

No existe un campo de la medicina en
donde la nomenclatura sea tan oscura y
confusa como el de las enfermedades dseas
constitucionales. Por ejemplo, la displasia
fibrosa o6sea, definida como tal por Lich-
tenstein (3), también es conocida con los
nombres de osteitis fibroquistica locali-
zada, enfermedad o6sea de von Recklin-
ghausen, osteitis fibrolitica frustra, polios-
teitis fibrosa unilateral. El mismo von
Recklinghausen habia confundido esta en-
tidad con la descrita por Paget y tenia la
conviccion de que eran una misma.

Cada texto dedicado a la descripcién de
estos desdrdenes adopta una nomenclatura
y una clasificacion diferentes ya sea ba-
sadas en criterios dinamicos (4) en donde el
punto de partida son los mecanismos del
crecimiento 6seo, ya sobre una base mor-
folégica o lo que es peor utilizando gran
numero de eponimos. En este laberinto de
términos, nombres propios y denomina-
ciones, el lector desprevenido no sabe si lo
que esta leyendo en un libro corresponde a
la misma entidad en otro pero con diferente
nombre o si realmente son distintas. En el
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mejor de los casos, es posible encontrar al
lado de la denominacidn preferida por el
autor los principales sindénimos utilizados
pero sin saber cual de todos ellos seria el
mas apropiado.

En noviembre de 1969 se reunid en
Paris bajo el auspicio de la Sociedad
Europea de Radiologia Pediatrica un grupo
internacional de trabajo para discutir estos
problemas. Como consecuencia de esta
reunién se obtuvo una nomenclatura de
todos los desdérdenes 6seos constitucionales
entre los cuales se encuentran la mayoria de
las enfermedades condensantes de pato-
genia no conocida (5).

El relator de esta conferencia, Pierre
Maroteaux, declara que, sin embargo, no
se tuvo la pretension de realizar una cla-
sificaciéon propiamente dicha de estas en-
tidades sino que el objetivo fue el de
proveer una terminologia uniforme y es-
tandar de uso médico internacional. La
subdivision de todas las enfermedades
oOseas constitucionales en subgrupos corres-
ponde a la idea de efectuar una cierta
agrupaciéon de ellas pero es susceptible
seguramente de critica (5). Continua di-
ciendo el autor que "si los participantes
toman partido, por ejemplo, para distin-
guir claramente entre displasia y disostosis,
algunas enfermedades pueden asociar am-
bos tipos de anomalia (sic)". Tal seria el
caso de la picnodisostosis en la cual coexiste
una malformacion mandibular (displasia)
con un aumento generalizado de la densidad
del esqueleto (disostosis). Otra de las con-
secuencias de aquella reunion fue, hasta
donde era posible, la supresiéon de los
eponimos. Solo  fueron conservados
aquéllos que han sido reconocidos univer-
salmente. En raras ocasiones la nomen-
clatura adoptada ha creado nuevas de-
nominaciones que podrian confundir aun
mas al lector interesado.

En 1971, McKusik y Scott (1) hicieron
una revision de esta nomenclatura que es
esencialmente la misma de Paris y solo
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modificaron algunas terminaciones de
acuerdo a la naturaleza del idioma inglés.
De ella se ha extraido la parte correspon-
diente a enfermedades osteocondensantes y
que segun parece obedece a criterios mor-
folégicos rigurosos. Podra observarse
igualmente que las alteraciones Oseas se-
cundarias a  enfermedades extraes-
queléticas son mencionadas en forma es-
quematica (Tabla 1).

Tabla 1. Nomenclatura de las enfermedades dseas conden-
santes (1,5).

1. DE PATOGENIA NO CONOCIDA

1.1. Osteosclerosis
1.1.1. Osteopetrosis con manifestaciones precoces
Forma, autosémica recesiva (Albers-Schonberg)
1.1.2. Osteopetrosis con manifestaciones tardias
Forma autosémica dominante benigna
1.1.3. Picnodisostosis (Maroteaux-Lamy)

1.2. Displasias craneo-tubulares
(Esclerosis del craneo con alteracion del modela-
miento de huesos largos)
1.2.1. Displasia metafisiaria (Pyle)
1.2.2. Displasia craneo-metafisiaria (varias formas)
1.2.3. Displasia craneo-diafisiaria
1.2.4. Displasia fronto-metafisiaria
1.2.5. Disosteoesclerosis
1.2.6. Displasia 6sea oculo-dental
1.2.7. Estenosis de los huesos tubulares (Kenny-
Caffey)
1.2.8. Osteodisplastia (Melnick-Needles)

1.3. Hiperostosis craneo-tubulares
(sobreproducciéon ésea mas que remodelamiento
dseo defectuoso)

1.3.1. Hiperostosis endosteal: Van Buchem. tipo
recesivo
Worth-Wollin, tipo dominante
1.3.2. Esclero-osteosis
1.3.3. Osteoectasia con hiperfosfatasia
1.3.4. Displasia diafisiaria (Camurati-Engelmann)
1.3.5. Hiperostosis cortical infantil (Caffey)

1.4. Otras entidades no agrupables
1.4.1. Osteopatiaestriada
1.4.2. Osteopoiquilia
1.4.3. Melorreostosis
1.4.4. Paquidermoperiostosis
1.4.5. Osteitis deformans (Enf. de Paget)

2. SECUNDARIAS A ENFERMEDADES EXTRA-
ESQUELETICAS

2.1. Endocrinas

2.2. Hematologicas

2.3. Neuroldgicas

2.4. Pulmonares

2.5. Renales

2.6. Toxicas

2.7. Metabolicas constitucionales
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OSTEOESCLEROSIS

Osteopetrosis (2). Sindénimos: enfer-
medad de Albers-Schonberg, osteopetrosis
generalizada, enfermedad marmorea, os-
teoesclerosis generalizada.

Es una afeccidén hereditaria y familiar
caracterizada por un engrosamiento con-
siderable de la cortical de los huesos tu-
bulares y de las trabéculas del hueso espon-
joso.

La enfermedad puede tener caracter
latente hasta que se manifiesta por una o
mas complicaciones: anemia grave Yy
progresiva, fracturas espontaneas, com-
presion de pares craneanos especialmente
del 6ptico. No se conoce su frecuencia pero
parece que no es una enfermedad comun.
Hasta 1958 habian sido descritos 250 casos
de la forma benigna (6). No existe una
predominancia sexual y ha sido descrita en
todas las edades pero en la mayoria de los
casos las manifestaciones clinicas aparecen
en la infancia (65% de los casos hacia los
12 afios); excepcionalmente ha sido diag-
nosticada durante la vida intrauterina.

Dado que se trata de una enfermedad
genotipica es posible encontrar dos formas
de transmisién: una, la mas frecuente,
autosomica recesiva y de mal pronostico; la
otra, autosomica dominante y de natu-
raleza relativamente benigna. Pero aun
dentro de estos tipos definidos se han iden-
tificado formas de caracter dominante de
comienzo benigno y curso tardio desfa-
vorable, asi como formas recesivas de
evolucién benigna (7).

La osteopetrosis es debida a un defecto
de la resorcion y de la renovacidn dseas con
deposito continuo de sales de calcio que
puede causar una obliteracion de la cavidad
medular. Esto se realiza primero a nivel de
las metafisis y luego en todo el hueso largo;
los ntucleos epifisiarios son en seguida afec-
tados y finalmente todo el esqueleto, en
particular el craneo. Las manifestaciones
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clinicas aunque inconstantes son corrien-
tes. La compresion de los nervios oOpticos
en sus canales dseos se observa en, por lo
menos, la mitad de los casos produciendo
una atrofia oOptica que puede presentarse
desde el nacimiento; la compresion de otros
pares craneanos es rara pero puede ser
multiple.

La anemia es el hallazgo que permite el
diagndstico en la tercera parte de los casos.
Se trata de una forma severa, progresiva y
que es responsable de la muerte de estos
pacientes. Parece deberse, en parte al
menos, a la invasién lenta e irreductible por
tejido dseo de la cavidad medular. A
menudo se trata de una anemia hipocro-
mica con anisocitosis, poiquilocitosis y
eritroblastosis notable; el namero de
leucocitos puede ser normal, raramente
aumentado pero con frecuencia pueden
coexistir leucopenia y trombocitopenia
simulando el cuadro de una anemia aplas-
tica. Junto con la anemia es posible encon-
trar hepato-esplenomegalia inicialmente
atribuida a una falta de desarrollo de la
médula 6sea pero que en realidad se debe a
una hemolisis extravascular que puede
mejorar con la esplenectomia (7). Hallazgo
un tanto sorprendente, no existe necesa-
riamente correlacidon entre la severidad del
compromiso o6seo y la gravedad de la
anemia; es mas, pacientes con esclerosis
o0sea extensa pueden no sufrir anemia y
seguir en consecuencia un curso benigno.
La puncién esternal es con frecuencia im-
posible debido a la dureza del hueso.

En raras ocasiones ha sido descrita una
hidrocefalia, explicada por la dificultad de
la circulacién venosa a través de los ori-
ficios del craneo disminuidos de calibre.
También ha sido encontrada una osteitis
severa casi siempre a nivel de los maxilares,
favorecida por las precoces y numerosas
caries que tienen las personas afectadas por
la enfermedad.

Desde el punto de vista bioldgico no
hay alteraciones: la fosfatasa alcalina y el
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fésforo son siempre normales; el calcio en
algunas observaciones ha sido encontrado
ligeramente elevado.

Estos hechos han conducido a algunos
autores a afirmar que en esta entidad se
puede excluir la hipotesis etiologica de una
alteraciéon del metabolismo fosfo-célcico.
Sin embargo, también se ha demostrado
que la absorcién enteral de calcio es ex-
cesiva y que en muchos casos la evolucion
de la enfermedad puede detenerse mediante
una restriccion severa de la ingesta de
alimentos ricos en este elemento (8). La in-
terpretacion del incremento de la absorcion
intestinal de calcio es equivoca en el sentido
de que no tiene nada que ver con la pa-
togenia de la enfermedad sino que es una
respuesta "normal" a las exigencias del es-
queleto y que puede variar en funcién de la
receptividad de éste (9).

El examen anatomo-patoldgico revela
huesos duros y compactos; hay predo-
minancia de osteoblastos y el niumero de
osteoclastos puede ser normal, estar dis-
minuido o adn, no encontrarse ninguno
(10). La médula osea casi siempre esta
reemplazada por tejido fibroso (11). Con
respecto al tratamiento no existe ninguno
especifico para la osteopetrosis. Ya se men-
ciond la utilidad que puede tener un ré-
gimen dietético sin calcio; en las demas cir-
cunstancias las medidas son de tipo pa-
liativo; descompresion quirdrgica de pares
craneanos, transfusiones de sangre, etc. El
prondstico final depende sobre todo de la
forma clinica encontrada: grave y rapi-
damente progresiva en la infancia; latente,
y diagnosticada en el adulto casualmente
con ocasién de la toma de una radiografia
con otros fines.

Manifestaciones radioldgicas (1, 12-17).
Los signos radiograficos son similares en
las dos formas, recesiva y dominante, pero
en general mas discretos en las tardias. Hay
dos anormalidades esenciales, a saber: el
aumento difuso, simétrico y generalizado
de la densidad 6sea y la ausencia de resor-
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cién modelante lo que ensancha y da un as
pecto acampanado a las metafisis de los
huesos largos; y dos signos negativos de
gran valor, la normalidad de la edad 6seay
la falta de calcificacién de los tejidos blan-
dos.

Las alteraciones radioldgicas son de-
bidas a la persistencia de la matriz carti-
laginosa calcificada que normalmente se
destruye con el crecimiento y que impide la
sustitucion normal por hueso maduro. En
términos generales, la densidad osea es de
aspecto amorfo, los huesos de los miem-
bros parecen sin estructura por la desa-
paricion de cada uno de sus componentes
(cortical, cavidad medular y epifisis). En
las metafisis alternan bandas densas y
menos densas confiriendo una apariencia
que recuerda a la cebra(Figura 1).

Figura 1. Fémur: Aumento generalizado de la densidad. Cortical an-
cha, medular estrecha y defecto del modelamiento metafisiario.
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Los huesos cortos, carpo, tarso y los
iliacos muestran bandas en circulos con-
secutivos o un centro denso y una periferia
radiolucida, o densidad normal en el centro
con periferia densa dando una imagen de
"hueso dentro de hueso" (Figura 2). La
boveda craneana estd en ocasiones res-
petada pero la base es a menudo muy densa
y gruesa con disminucion del tamafio de la
silla turca por hipertrofia de las clinoides
posteriores (Figura 3). En la cara hay
aumento de la densidad de todos los
huesos, aun los nasales, pero por regla
general el maxilar estd indemne. Las vér-
tebras pueden estar uniformemente densas
o poseer una densidad normal en el centro
con aumento periférico: es la tipica apa-

Figura 2. Manos: En las metdfisis, bandas densas alternando con
bandas de menor densidady, en las falanges, manchas densas con
imagen de "hueso dentro de hueso ".

Figura 3. Craneo. Bdveda ligeramente aumentada de densidad, base
gruesa e hiperdensa. La silla turca es pequeria por hipertrofia de las
clinoides posteriores.
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riencia en emparedado (Figura 4). El diag-
nostico diferencial debe establecerse con
la hipercalcemia idiopatica, la picnodi-
sostosis, la enfermedad de Camura-
ti-Engelmann o displasia diafisiaria, la
osteoectasia con hiperfosfatasia, la os-
teopatia estriada y la intoxicacién por
metales pesados.

Picnodisostosis (18, 19). Sindnimos:
osteopetrosis acro-osteolitica.

Es una afeccién de naturaleza here-
ditaria segun un modo de transmisién
autosdmica recesivo caracterizada por
enanismo micromélico, disostosis cleido-
craneana y osteopetrosis predominante en
craneo y manos. Constituye una de las tan-
tas formas de enanismo micromélico que es
necesario diferenciar de la acondroplasia

Figura 4. Columna. Banda de hueso normal en el centro del cuerpo
vertebral rodeada por esclerosis. Imagen tipica de "vértebras en em-
paredado
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cuyas caracteristicas han sido bien esta-
blecidas (20). La entidad fue descrita en
1962 (18, 19), plenamente identificada y
definida en 1965 y muy probablemente la
enfermedad sufrida por el pintor Henri de
Toulouse-Lautrec (21).

Hasta hace algun tiempo la picnodisos-
tosis fue confundida con la osteopetrosis de
Albers-Schonberg, la disostosis cleido-
craneana y la displasia diafisaria (Ca-
murati-Engelmann). La descripcion ori-
ginal de Maroteaux y Lamy (18) se basa
sobre 26 casos encontrados durante un
periodo largo por lo que es de suponer que
es una afeccidn rara. Puede encontrarse en
los dos sexos con igual frecuencia. El
cuadro clinico es bastante simple pero
igualmente sin especificidad: el enanismo
es constante pero variable segun el caso y la
estatura puede estar comprendida entre
1,35 y 1,50 m. El craneo es grande, el fron-
tal y el occipital prominentes, la fontanela
anterior francamente abierta, el maxilar in-
ferior hipopléasico. El toérax puede ser un
poco estrecho y moderadamente deprimido
por debajo de la region mamaria; las
claviculas son delgadas y la extremidad ex-
terna eventualmente falta. Manos y pies
son cortos lo mismo que los huesos tu-
bulares; las ufias son a veces anormales con
multiples fisuras y quebradizas.

Los examenes de laboratorio son nor-
males y no ha podido observarse ninguna
anomalia del metabolismo fosfo-calcico.

El curso de la picnodisostosis es re-
lativamente benigno: no hay anemia ni
compromiso de pares craneanos y la ten-
dencia a las fracturas es considerablemente
menos marcada que en la osteopetrosis. En
este caso tampoco hay tratamiento es-
pecifico.

Manifestaciones radioldgicas (1, 12, 14,
17, 22-25). La cortical de los huesos largos
esta casi siempre engrosada pero la cavidad
medular no sufre alteraciones; el craneo es
grande y dolicocéfalo y se observa la per-
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sistencia de huesos wormianos y a veces
paladar hendido. Puede existir una pla-
tibasia e hipoplasia o agenesia del angulo
del maxilar inferior, signo éste bastante
caracteristico. Los senos frontales faltan
invariablemente y los restantes son hi-
poplasicos, las celdillas mastoideas fre-
cuentemente no neumatizan y existen
defectos de la denticidon asi como agenesia
o fragmentacion de las falanges terminales
de manos y pies.

Los arcos vertebrales presentan fisuras,
particularmente a nivel del atlas, axis y
unién lumbo-sacra en donde, ademas, hay
espondilolisis y espondilolistesis.

El diagnoéstico diferencial contempla la
disostosis cleido-craneana en la cual falta el
enanismo y la agenesia del angulo del
maxilar inferior y la osteopetrosis de la cual
se distingue por las alteraciones craneo-
faciales y la ausencia de las bandas me-
tafisiarias transversas.

DISPLASIAS CRANEO-TUBULARES

Displasia metafisiaria (26). Sindnimos:
displasia metafisiaria familiar, enfermedad
de Pyle. Esta enfermedad, descrita por
Pyle en 1931 (27), se caracteriza por un
defecto en el modelamiento de las metafisis
de los huesos largos. Es una entidad muy
rara que afecta indiferentemente ambos
sexos y que puede ser reconocida en cual-
quier edad. Generalmente se trata de una
anomalia hereditaria y familiar segin un
modo de transmisién autosémica domi-
nante.

El diagndstico puede hacerse fortui-
tamente en una radiografia pero también
puede sospecharse a partir de un retardo en
el crecimiento, de deformaciones oOseas,
particularmente genu valgum, de limita-
cion de los movimientos de ciertas arti-
culaciones, de un ensanchamiento de las
metafisis o de dolores difusos; mas ra-
ramente de una tendencia a las fracturas
cuya consolidacién es por lo demés nor-
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mal. No existen signos de compromiso vis-
ceral, anomalias endocrinas, alteraciones
neuroldgicas o defectos en el metabolismo
del fésforo y del calcio. El pronéstico es
sistematicamente bueno.

Manifestaciones radiolégicas (1, 12, 14,
15, 22, 25). Es notable la ausencia simétrica
de modelamiento de los huesos largos y el
consiguiente ensanchamiento claviforme de
los extremos que recuerda un matraz de
Erlenmeyer y que es mas pronunciado en la
extremidad distal del fémur, radio y cubito,
proximal del humero y en ambas en la
tibia. El compromiso de las manos es mas
importante en el extremo distal de los
metacarpianos y en las falanges proxi-
males. También pueden encontrarse defor-
midades hiperostdticas en manos, pies,
maxilar inferior, clavicula y pelvis. Al-
gunos autores describen como frecuente
una hiperostosis de la boveda y del maxilar
inferior con hipertelorismo.

Displasia craneo-metafisiaria (28). La
diferenciaciéon de esta entidad con relacion
a la displasia metafisiaria descrita antes no
esta aun bien establecida. Algunos autores
piensan que las dos anomalias son manifes-
taciones distintas de un mismo desorden.
En la displasia craneo-metafisiaria se en-
cuentran los elementos de aquélla, es decir,
ensanchamiento de las metafisis de los
huesos tubulares mas una hiperostosis y
una osteoesclerosis del craneo. En algunos
casos, una esclerosis generalizada acerca
morfolégicamente la displasia craneo-
metafisiaria a la osteopetrosis de Albers-
Schonberg, pero sin que se encuentre
anemia en la primera.

Del mismo modo, algunas formas de
displasia metafisiaria con ausencia de
neumatizacion de las mastoides (Cf. supra)
podrian representar una transicion entre las
dos afecciones. Como contrapartida, los
casos descritos por Jackson parecen ligados
a una alteracién genética recesiva y no
dominante pero en ambos grupos la resor-
cion d6sea modelante que permite la trans-
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formacion de la metafisis en diafisis esta
afectada (29).

Manifestaciones  radiolégicas (1, 14).
Poco después del nacimiento se aprecia
notable engrosamiento del craneo, aumen-
to de la densidad de la boveda con desa-
paricion del diploe, especialmente en el
frontal y en el occipital. Los huesos de la
base del craneo, maxilar superior e inferior
también aparecen engrosados e hiperden-
sos y los senos paranasales estan oblite-
rados. Las alteraciones en las metafisis de
los huesos largos son similares a las obser-
vadas en la displasia metafisiaria, especial-
mente a nivel de los fémures, los cuales ad-
quieren la forma de matraz de Erlenmeyer.

Estenosis de los huesos tubulares (30).
Descubierta por Kenny y Linarelli en un
lactante (31), estudiada por Caffey en la
madre del propositus (30), esta afeccion
genotipica es transmitida segin un modo
autosomico dominante. En ella, el dia-
metro diafisiario, ligeramente reducido, y
el engrosamiento cortical provocan una
disminucion considerable del canal me-
dular de los huesos el cual aparece filifor-
me: "una linea transparente entre dos
muros corticales" como dice Caffey (30).
Los miembros superiores son los mas afec-
tados; el espesor de las corticales es 15 a 20
veces mayor al del canal medular.

La responsabilidad de una secrecion
aumentada de calcitonina ha sido consi-
derada como causa de la enfermedad tanto
mas que este hallazgo se encuentra en una
entidad muy parecida: la hiperostosis en-
dosteal (32). No obstante, esta hipotesis no
ha tenido confirmacidén hasta el momento.
El descubrimiento de formas transicionales
entre esta ultima y la estenosis de los huesos
tubulares ha complicado ain mas la in-
dividualizacion de cada una de ellas (33).

Manifestaciones radioldgicas (14, 34).
La signologia radiografica es muy simple:
retraso en el cierre de la fontanela anterior,
engrosamiento interno simétrico de las
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paredes corticales que, como se dijo, re-
duce extraordinariamente el canal medular
de los huesos largos. Hay esclerosis de la
boveda, sin diferencia entre el diploe y las
tablas interna y externa. El diagndstico
diferencial debe hacerse con la picnodisos-
tosis, la osteopetrosis, la enfermedad de
Engelmann y la hiperostosis endosteal.

HIPEROSTOSIS
CRANEO-TUBULARES

Hiperostosis endosteal (35). Esta es una
de las entidades cuyo nombre original ha
sido cambiado en la nueva nomenclatura.
La denominacion original de "Hiperostosis
Corticalis Generalisata" fue propuesta por
van Buchem y colaboradores (36) para
definir la afeccion osteocondensante des-
cubierta en dos hermanos de sexo diferen-
te. Este mismo autor describié posterior-
mente 13 casos mas que permitieron definir
satisfactoriamente la forma recesiva (37).

El diagndstico de ésta puede ser fortuito
o bien orientado por ciertos signos tales
como la paralisis de un par craneano o un
dismorfismo facial evocador de wuna
acromegalia, pero sin engrosamiento de la
lengua ni modificaciones de las extremi-
dades. La elevacidon casi constante de la
fosfatasa alcalina sin cambios en el fosforo
y el calcio es otra particularidad de esta en-
fermedad.

Junto a esta forma recesiva de van
Buchem, Worth y Wollin (38) describieron
otro tipo de hiperostosis endosteal de trans-
misiéon dominante. Clinicamente es asin-
tomatica y su diagnostico casual. El dis-
morfismo facial es inconstante y cuando se
le encuentra es muy discreto; no hay com-
promiso de pares craneanos pero en todos
los pacientes se observa un torus palatino
(engrosamiento del rafé medio del pala-
dar). La fosfatasa alcalina en todos los
pacientes es normal lo que constituye una
diferencia importante con la forma re-
cesiva. También es necesario tener en cuen-
ta que la sifilis congénita y la intoxicacion
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con vitamina A pueden dar cuadros de
hiperostosis cortical idéntica a la encon-
trada en las formas hereditarias descritas.

Manifestaciones radioldgicas (1, 12, 14,
39). No es posible radiograficamente di-
ferenciar las dos formas ya que las ima-
genes son idénticas. La caracteristica esen-
cial es el depdsito de hueso endosteal lo que
disminuye el canal medular pero sin alterar
el diametro del hueso. En la boveda hay
obliteracién del diploe y en las costillas y
clavicula engrosamiento y, esta vez si,
aumento del diametro. Las apdfisis es-
pinosas de las vértebras son voluminosas
pero el compromiso de los cuerpos es
minimo. La esclerosis de la pelvis es escasa
y se observa sobre todo en el acetabulo.

El diagnostico diferencial debera tener
en cuenta:

1) la osteopetrosis, pero en ésta hay
esclerosis de todo el hueso sin limitarse a la
diafisis;

2) la paquidermoperiostosis en la cual
todo el hueso largo esta afectado y existen
ademas los signos cutaneos caracteristicos;

3) la displasia diafisiaria o enfermedad
de Engelmann en la que el compromiso
o0seo rara vez se generaliza quedando li-
mitado las mas de las veces a los miembros
inferiores.

Osteoectasia con hiperfosfatasia (40).
Sinénimo: hiperfosfatasia idiopatica cro-
nica.

De esta rara afeccion solo se encuentran
en la literatura médica descritos una do-
cena de casos. Se presenta como una os-
teopatia generalizada, de caracter pro-
gresivo y que termina indefectiblemente
con una dificultad respiratoria severa. El
calcio y el fésforo plasmaticos son nor-
males pero la fosfatasa alcalina estd muy
aumentada llegando a cifras de 400 o 500
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unidades King-Armstromg. Usualmente el
diagndstico se hace en la infancia y su
prondstico es malo. En uno de los pacientes
descritos se encontré en la orina glicil-
prolina y prolilhidroxiprolina pero su sig-
nificado es oscuro (41).

En estos pacientes han sido ensayados
los esteroides pero hasta el presente no se
han obtenido resultados positivos.

Manifestaciones radioldgicas (1, 12, 14,
15, 25, 42). La nota caracteristica es la con-
siderable formacion de hueso subperiostico
lo que conduce a un engrosamiento y ar-
queamiento de los huesos diafisiarios es-
pecialmente del fémur en toda su longitud
constituyendo un signo muy particular de
la enfermedad. La cortical estd engrosada e
irregular con un aspecto estratificado. El
craneo muestra ensanchamiento, las tablas
son amplias, mal definidas y hay pérdida
del hueso compacto. Muchas veces se ob-
serva un aspecto algodonoso con areas
redondeadas hiperdensas que alternan con
otras de menor densidad. En el adulto los
huesos son mas anchos y se osifican en for-
ma irregular; las costillas y los huesos
diafisiarios cortos son objeto de las mismas
alteraciones. En algunos puntos puede
confundirse con la enfermedad de Paget
(osteitis deformans), pero, por regla ge-
neral, ésta nunca comienza antes de los 20
afos.

Displasia diafisiaria (43). Sinénimos:
enfermedad de Engelmann, enfermedad de
Camurati-Engelmann, osteopatia hiperos-
teosante y esclerosante infantil multiple,
hiperostosis cortical de la segunda infancia
y del adulto, displasia diafisiaria pro-
gresiva.

La displasia diafisiaria o enfermedad de
Engelmann es una afecciéon extremada-
mente rara descrita por este autor en 1929
(44) y caracterizada por hiperostosis y es-
clerosis de numerosos huesos. Es congénita
y se observa sobre todo en el nifio pero
puede ser descubierta también en el adulto,
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afectando por igual ambos sexos. No hay
evidencia de que se trate de un desorden
heredo-familiar aunque algunos casos son
familiares. Estd asociada a una distrofia
neuromuscular y a desnutricion, caracteres
que no son observables en la forma adulta.
Las manifestaciones que llaman la atenciéon
habitualmente son una dificultad para la
marcha con piernas y pies muy separados,
un aspecto endeble y retardo del crecimien-
to. En ocasiones los tnicos sintomas son
fatigabilidad y debilidad muscular.

El examen fisico revela un grado va-
riable de atrofia muscular y en algunos
casos engrosamiento de las diafisis de los
huesos largos, particularmente de los
fémures. En otros, el nifio puede quejarse
de dolores musculares e hinchazon de las
extremidades. El curso de la enfermedad es
cronico y compatible con la vida aunque
con limitaciones importantes.

No existe tratamiento especifico pero en
unos pocos pacientes la administracion de
esteroides ha permitido restablecer el
crecimiento y mejorar el compromiso 6seo
(45).

Singleton, en la descripcion histoldgica
del hueso afectado por la enfermedad,
anota un engrosamiento de la media de las
arteriolas de la medula o6sea, periostio y
tejido subcutaneo circunvecino. Este autor
concluye que una reduccidon en el flujo
sanguineo explicaria muchas de las ano-
malias clinicas y anatomopatoldgicas (46).

Manifestaciones radioldgicas (1, 12, 14,
15, 25). Los principales signos son el en-
grosamiento diafisiario progresivo, bi-
lateral y simétrico en forma de huso, del
centro hacia los extremos, con hiperostosis
cortical enddstica y periostica. La cavidad
medular es estrecha, irregular pero per-
meable. La base del craneo muestra un
aumento amorfo de densidad. Por lo
general el proceso respeta las escapulas, las
costillas, las claviculas y las vértebras; asi
mismo, los pies y las manos estan indem-
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nes. Si la enfermedad se limita a un solo
hueso puede facilmente confundirse con la
osteomielitis.

Hiperostosis cortical infantil (47, 48).
Es una enfermedad curable que afecta al
feto o al lactante, de causa no conocida y
en ocasiones de cardcter familiar si bien no
ha sido demostrada su naturaleza geno-
tipica. En Estados Unidos no es rara (3
casos por 1.000 nifios menores de 6 meses
hospitalizados) (49) mientras que en Europa
es excepcional. Las primeras manifesta-
ciones clinicas se presentan casi siempre
antes de los seis meses o atn durante la vida
intrauterina no habiendo predileccion por
ningun sexo. Generalmente el comienzo es
brusco y conformado por varios elementos:
irritabilidad, anorexia, fiebre, tumefaccion
de los miembros y del maxilar inferior,
leucocitosis, anemia; mas raramente de-
rrame pleural, erupcién morbiliforme,
pseudoparalisis de los miembros supe-
riores. Las tumefacciones comprometen
tejidos blandos y huesos, son dolorosas a la
palpacién pero no hay signos de infla-
macién, su localizacién es multiple y di-
fusa. El aumento de volumen de la zona del
maxilar inferior es constante y confiere un
aspecto tipico a la facies del lactante.

El derrame pleural, cuando esta presen-
te, parece guardar relacidon con alteraciones
costales y contiene numerosas células
mononucleares. Las erupciones pueden ad-
quirir una apariencia polimorfa inespe-
cifica y segun algunos autores la pseudo-
paralisis se deberia a un compromiso del
omoplato mientras que para otros depen-
deria del aumento de la fosfatasa alcalina.
La cifra de leucocitos puede llegar a 30.000
o mas con neutrofilia; la wvelocidad de
sedimentacion esta muy acelerada (> 50-60
mm/1 hora).

El diagnostico diferencial es compli-
cado y debera tener en cuenta la osteopatia
del escorbuto y la hipervitaminosis A. La
etiopatogenia de la enfermedad es confusa
y se ha propuesto la intervencion de un
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agente infeccioso por las particularidades
clinicas; sin embargo, éste nunca ha sido en-
contrado.

Los examenes anatomopatoldgicos
muestran una inflamacion aguda periostica
y yuxtaperidstica. En algunos casos ha sido
encontrada una necrosis fibrinoide de las
fibras colagenas por lo que se ha sugerido
la denominacion de "colagenosis" para es-
ta entidad (50). La curacidén es espontanea
en un lapso que varia entre 4 y 40 meses
pero en los casos en que persisten los sin-
tomas el uso de esteroides ha demostrado
ser benéfico.

Manifestaciones radioldgicas (1, 12, 14,
25, 51). En orden de frecuencia los huesos
mas afectados por la esclerosis, consecuen-
cia de la neoformacidn Osea, son el maxilar
inferior, la clavicula y el cubito pero puede
encontrarse en cualquier otro con excep-
cion de las falanges, los cuerpos verte-
brales, las metafisis y las epifisis. La al-
teracion marcada del cubito contrasta con
la apariencia normal del radio adyacente;
las lesiones de la escapula, por lo general
unilaterales, pueden ser interpretadas como
tumores malignos. Otros huesos que
pueden ser afectados son los iliacos, los
parietales, el frontal y las costillas; en éstos
los cambios hiperostoticos se desarrollan
hacia su parte media. Todos los huesos

Flgura 5. Engrosamiento periostico del radio y del cibito.
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presentan reacciones periosticas rapidas y
progresivas (Figura 5), al principio loca-
lizadas en la diafisis y lentamente exten-
diéndose a toda la longitud del hueso largo
el cual termina por adquirir un diametro
enorme. Todas estas lesiones regresan
simultdneamente con los sintomas.

ENTIDADES NO AGRUPARLES

Osteopoiquilia (52). Sinénimos: os-
teopoiquilosis,  osteopatia condensante
diseminada. Es una enfermedad heredo-
familiar que produce pequefias manchas
ovoides o lenticulares de osteoconden-
sacion. Puede encontrarse en cualquier
edad desde la vida intrauterina hasta la
senectud con una predileccion por el sexo
masculino (en proporciéon de 3 a 1 apro-
ximadamente). Ha podido seguirse durante
tres generaciones sucesivas en una misma
familia y probablemente guarde estrecha
relacién patogénica con la osteopatia es-
triada puesto que han sido encontrados
sujetos con esteopoiquiiia y con un hijo
afectado por aquélla (53).

Es completamente asintomatica y solo
es descubierta casualmente a menos que
exista una asociacién con la dermatofi-
brosis lenticular (54).

Manifestacionres radioldgicas (1, 12,
14, 15, 25). Las lesiones radioldgicas
pueden tener un didmetro entre 2 mm y 2
cm y cuando son ovoides tienen su eje
paralelo al eje longitudinal del hueso.
Pueden afectar cualquier hueso con excep-
cion del craneo aunque son raras en cos-
tillas, cuerpos vertebrales y maxilar in-
ferior. La mayoria de las veces se localizan
en las metafisis y epifisis de los huesos lar-
gos y no es usual que se extiendan a las
diafisis; en los huesos planos toman la
apariencia de manchas desordenadas que
irradian desde la fosa glenoide y el ace-
tabulo hacia la escapula y el ilion respec-
tivamente. Una vez terminado el creci-
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miento las opacidades no cambian de as-
pecto (Figura 6).

Melorreostosis (55, 56). Sinonimos: os-
teopetrosis tipo Léri, osteosis eburnante
monomélica.

Es una afeccidon excepcional en la cual
hay un engrosamiento cortical de uno o
varios huesos tubulares que abarca toda la
diafisis. Se cree que es la consecuencia de
una anomalia del desarrollo embrionario
pero ésto no ha sido demostrado.

No tiene predominio sexual y si bien la
mayoria de los casos han sido diagnosti-
cados entre los 5 y los 20 afios, puede ob-
servarse en el periodo neonatal o en la
senectud. Es posible que la enfermedad
comience desde temprana edad y per-
manezca ignorada, pero en algunos casos
radiografias tomadas en épocas anteriores
no han mostrado las lesiones caracteris-
ticas.

Las manifestaciones clinicas son escasas
e inespecificas siendo el dolor el sintoma
habitual (57). Su frecuencia aumenta con la
edad y puede ser moderado o severo, per-
manente o intermitente. La limitacion de
los movimientos, presente en el 50% de
pacientes se debe a compromiso neuro-
légico, vascular o articular secundario al
engrosamiento cortical. La extremidad

Flgllu-n 6. Pelvis. Pequefos focos densos, ovoides y lenticulares es-
pecialmente en las ramas ilio e isquio-piibicas.

SANCHEZ Y COL

afectada puede estar tumefacta y la piel
caliente y enrojecida. Esta, en ocasiones,
toma un aspecto francamente esclerodér-
mico pero en este caso precede al com-
promiso dseo.

Los estudios endocrinos y del meta-
bolismo fosfo-calcico han sido sistema-
ticamente negativos y las lesiones oOseas
después de una progresion lenta y mo-
derada detienen su evolucion y permanecen
fijas indefinidamente.

La anatomia patolégica muestra fre-
cuentemente hiperostosis subperidstica y
raramente hiperostosis endosteal que dis-
minuye el canal medular. Para esta entidad
no existe tratamiento especifico y sélo el
dolor, cuando es severo, puede exigir
medidas terapéuticas diversas.

Manifestaciones radioldgicas (1, 12, 14,
15, 25, 51). Se observan bandas o vetas,
continuas o interrumpidas de esclerosis
6sea a lo largo de todo o una parte de un
hueso tubular abarcando toda la cortical o
bien limitdndose a un lado de ésta. Las cin-
tas hiperostéticas se aprecian en el interior
del hueso (endosticas) reduciendo la ca-
vidad medular pero tendiendo a protruir
por debajo del periostio dando a los huesos
largos un aspecto de cera fundida escu-
rriendo en una vela (Figura 7). Esta al-
teracion comienza en el extremo proximal y
avanza en sentido distal comprometiendo
tardiamente la epifisis hasta atravesar la
articulacion y producir fusion articular.
(Figura 8). Aunque generalmente estd con-
finada a una sola extremidad ha sido ob-
servada en columna, craneo, costillas y aun
cara.

En las manos y mufiecas los huesos
presentan con frecuencia islotes pequefios
de osteoesclerosis y en los miembros in-
feriores las lesiones descienden desde la
pelvis hasta los pies.

Paquidermoperiostosis (58). Sinoni-
mos: enfermedad de Touraine.
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Figura 7. Tercio inferior del féemur. Cintas hiperostoticas endosticas
que reducen la cavidad medular.

Figura 8. Pelvis. Bandas endosticas que se extienden del iliaco ai
Jfémur pasando por la cabeza femoral.
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Enfermedad de naturaleza casi siempre
genotipica transmitida segin un modo
recesivo, afecta exclusivamente al sexo
masculino y se caracteriza por un engro-
samiento plicaturado de la piel y de los
huesos largos de las extremidades. La hi-
pertrofia de éstas, superiores e inferiores es
muy aparente y recuerda a la osteopatia
hipertrofiante néumica. Los dedos adoptan
la forma de palillos de tambor con ufias en
vidrio de reloj y las falanges distales son
similares a las del hipocratismo. En la
mufieca, la hipertrofia del cubito y del
radio dan un aspecto en tenedor similar al
de las fracturas de esta region.

Los tejidos blandos estan engrosados y
los pliegues de la piel acentuados. A veces
existen dolores y rigideces articulares.

En la cara, la paquidermia plicaturada
confiere al paciente una expresion tipica:
los pliegues de la frente y de los parpados
son amplios y profundos y la piel en estos
ultimos es dura y acartonada. Esta pa-
quidermia se acompafia casi siempre de una
dermatitis seborreica marcada.

Ciertas formas clinicas son aparen-
temente incompletas y es posible que los
sujetos afectados tengan unicamente un
hipocratismo digital, de tal manera que las
formas familiares de éste podrian consi-
derarse como estados menores de la enfer-
medad. La paquidermoperiostosis comien-
za en la infancia y evoluciona lentamente
hasta cierto punto para luego permanecer
estacionaria. El prondstico vital es bueno
pero en ocasiones hay incapacidad fun-
cional debida a la rigidez articular de las
extremidades y aun de la columna; en este
caso es posible que se produzcan com-
presiones radiculares.

El diagnostico diferencial global debe
hacerse con la acromegalia y la osteopatia
hipertrofiante néumica.

Manifestaciones radiolégicas (1, 12, 14,
15). Existe un extraordinario engrosamien-
to diafisiario de los huesos tubulares largos
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y cortos de las extremidades con excepcion
de las falanges ungueales, como conse-
cuencia de una reaccion peridstica intensa.
Los huesos parecen columnas con diafisis
mas anchas que las epifisis. Las aposiciones
peridsticas se van uniendo a la cortical
llegando a ser indistinguible la medular; es-
te fendmeno es mas pronunciado en las
falanges de los pies y las manos y en los
huesos largos distales; el conjunto da una
impresion de madejas de aspecto maculoso
(Figura 9, 10). En pelvis y omoplatos hay
formaciones osteofiticas; el carpo, el tarso
y las vértebras pueden estar afectadas pero
en fases generalmente tardias con el mismo
aspecto de madejas gruesas; ademas, es
posible la osificacion de los ligamentos del
raquis y de las membranas interoseas del
antebrazo y la pierna.

Es poco frecuente la alteracion del
craneo, pero si la hay ésta se limita a la es-
clerosis del diploe (Figura 11).

Osteitis deformans (enfermedad de
Paget) (59). Es una afeccion de etiologia
desconocida que puede comprometer cual-
quier hueso del esqueleto en forma aislada
o multiple y que puede dar manifestaciones
neurologicas, cardiovasculares y articu-
lares. Fue descrita por primera vez por Sir
James Paget en 1876 (60) pero hay eviden-
cias de que se trata de una enfermedad muy

Figura 9. Manos. Engrosamiento tubular de metacarpianos y falan-
ges con excepcion de las ungueales.

Figura 10. Fémur. Aspecto de "columna” con la didfisis tan gruesa
como la eplfisis por aposiciones periosticas.

Figura 11. Crdneo. Esclerosis por aumento de densidad del diploe.
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antigua puesto que se han encontrado casos
prehistoricos (61).

Las formas sintomdaticas son relati-
vamente raras y con frecuencia el diagnds-
tico es causal; sin embargo, a medida que
su conocimiento y divulgacién se amplian
se descubre con mayor frecuencia. Es ob-
servada en general después de los 50 afios
pero parece que también puede presentarse
en la infancia (62); predomina en el sexo
masculino en una proporcion de 3 a 2
aproximadamente. En Estados Unidos esta
muy extendida al igual que en Francia,
Alemania e Inglaterra; rara en Escandi-
navia; seria excepcional en Africa, India y
entre los amerindios. Estas diferencias
aparentes podrian ser consecuencia de fac-
tores extra-nosoldgicos y no de una rea-
lidad de la distribucién geografica de la en-
fermedad.

Existen numerosos informes sobre
casos familiares (63, 64) y algunos autores
afirman que puede haber una transmision
mendeliana autosémica dominante en estas
formas (65). Las investigaciones relativas al
sistema HLA no han permitido encontrar
una correlacién entre la enfermedad y los
antigenos de este sistema (66). Para ex-
plicar la patogenia de la enfermedad se han
propuesto numerosas teorias pero ninguna
de ellas ha sido plenamente demostrada:
anomalia vascular, enfermedad endocrina
0 auto-inmune, cada una tiene sus adeptos
sin que exista consenso general. La tenden-
cia actual es la de considerarla como una
afeccion del tejido elastico. En efecto, la
asociacion entre osteitis deformans y elas-
torrexia sistémica pasa de ser una simple
coincidencia. Recientemente se han obser-
vado alteraciones de la glicoproteina del
colageno asi como inclusiones pseudocris-
talinas en las células dseas; el significado de
estos hallazgos aun no ha sido elucidado
(67, 63).

Un 20% de los pacientes con enfer-
medad de Paget son asintomaticos; en el
80% restante, el dolor es el sintoma pri-
mordial pudiendo residir en cualquier parte
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pero siempre en correspondencia con los
huesos comprometidos: cefalea, dolor
lumbar, pélvico, femoral, tibial, etc. que a
veces evoca una artropatia degenerativa.
Puede haber igualmente una platibasia asi
como compresion de pares craneanos, par-
ticularmente del 11 y VIII.

Las deformaciones esqueléticas son
frecuentes y pueden encontrarse en el
craneo o las extremidades; en el primero
pueden ser percibidas por el paciente como
un agrandamiento de la cabeza mientras
que en los miembros inferiores son tipicas
las deformaciones en sable de la tibia y el
fémur. Los fenémenos vasomotores en la
vecindad de los huesos pagéticos son muy
constantes: hipertermia, edema, hiper-
hidrosis.

En un porcentaje variable hay sintomas
cardiovasculares tales como hipertension
arterial de predominio sistolico, aumento
del gasto cardiaco y eventualmente in-
suficiencia cardiaca.

En 5 a 10% de casos puede haber de-
generacion sarcomatosa del hueso com-
prometido (osteosarcoma, fibrosarcoma,
condrosarcoma, sarcoma de células gigan-
tes).

El calcio y el fésforo plasmaticos son
normales salvo excepciones en las cuales
puede haber una moderada hipercalcemia.
Por el contrario, en el paciente con una
clara enfermedad evolutiva y por lo tanto
sintomatica la fosfatasa alcalina esta in-
variablemente elevada y sus valores guar-
dan relacién con la severidad y extensién
del compromiso dseo. La persistencia de
esta elevacidon a pesar de tratamiento
adecuado es signo de mal prondstico por-
que puede indicar una degeneracién sar-
comatosa.

El tratamiento de la enfermedad de
Paget es actualmente simple aunque no
ofrece curacion del proceso; diversos tipos
de medicamentos han sido propuestos pero
es evidente que los mejores resultados a
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largo plazo se obtienen con la mitramicina
a dosis bajas, cuando el objetivo es uni-
camente combatir el dolor refractario a los
analgésicos y anti-inflamatorios comunes.

Cuando, junto con el dolor se requiere
detener el proceso 6seo propiamente dicho,
la calcitonina es la droga de eleccién (69).
Los difosfonatos, utilizados ultimamente
con buenos resultados, tienen el incon-
veniente de que su administracion durante
largos periodos provocan osteoporosis y
fracturas.

Manifestaciones  radioldgicas (2, 14,
51). La pérdida de substancia dsea, propia
de la enfermedad, junto con el incremento
de la formacion y reparacidn, originan en
el hueso pagético el aumento de volumen y
las deformaciones mencionadas. Eventual-
mente una neoformacién mas extensa
puede producir fibrosis medular secun-
daria. Por lo demas, la enfermedad de
Paget constituye un ejemplo tipico de os-
teodistrofia en donde los huesos tubulares
largos estan engrosados hasta una y media
vez su volumen inicial, siendo los mas afec-
tados el fémur y la tibia. La cortical tiene
con frecuencia mas de 1 cm pero a pesar de
esto los huesos suelen ser flexibles y
quebradizos.

Las lesiones radioldgicas se derivan de
las lesiones éseas de caracter destructivo y
de la subsecuente neoformacion excesiva.
La descripcidon clasica de la enfermedad
comprende tres etapas: 1) activa o destruc-
tiva (monofasica), bien aparente en el
craneo, 2) mixta, con destruccion y re-
paracion bifasica, fenomenos bien obser-
vables en pelvis y huesos largos y 3) inac-
tiva o esclerotica evidente sobre todo en la
pelvis y la clavicula.

Craneo: en la primera, activa o mo-
nofasica hay agrandamiento del craneo; el
perimetro aumenta considerablemente, los
huesos de la boveda alcanzan 2 a 3 cm de
ancho debido a la gran vascularizacion del
tejido conectivo. Hay osteoporosis circuns-
crita, bien delimitada y que comienza en el
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frontal u occipital y avanza lentamente
hasta abarcar la porcién principal de la
boveda.

La tabla externa se destruye desde
adentro y el proceso no respeta las lineas de
sutura. En este momento puede eventual-
mente comenzar la segunda etapa, mixta o
bifasica, de esclerosis progresiva en la que
la tabla externa es lisa, engrosada y per-
forada por defectqs vasculares. Los cam-
bios esclerdticos afectan primero la tabla
interna y el diploe. Su estructura apare-
ce esfumada con numerosos focos redon-
deados de densidad calcica hasta de 1 cm de
diametro alternando con focos claros e
irregulares; en etapas avanzadas hay gran
extension del proceso con la corteza ensan-
chada y el diploe engrosado. Con la cu-
racion aparece la tercera etapa, inactiva o
de esclerosis difusa total; en ella no se des-
truyen las tablas ni el diploe. La esclerosis
se instala primero en la superficie interna
de la tabla externa, propagandose poco a
poco a todos los huesos de la boveday for-
mando una tabla externa esclerdtica en-
grosada.

Por el ablandamiento de la base del
craneo se puede presentar invaginacion
basilar, dando complicaciones por el es-
trechamiento de los agujeros de aquélla.

La enfermedad entra en inactividad
dejando grandes areas redondeadas de es-
clerosis incluidas en zonas de desmine-
ralizacion dando el aspecto de "bola de al-
godon".

Cara: el maxilar superior se compro-
mete con mayor frecuencia que el inferior,
pero en ocasiones hay lesidon en otros sitios.
La desosificacion caracteristica puede
contener focos hiperdensos y en los al-
véolos afectados faltar la lamina.

Huesos largos: la osteitis deformante en
los huesos largos siempre empieza en su ex-
tremo. Es raro encontrar la fase destructiva
o monofasica inicial en un hueso largo pero
cuando se localiza suele manifestarse por
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una zona en forma de V de desosificacion
muy bien definida, bastante peculiar de la
enfermedad de Paget. Con frecuencia el
hueso se ensancha por neoformacién
periostica con destruccion enddstica (no
hay aumento del espesor de la cortical): el
fémur y la tibia pueden alcanzar hasta 6 cm
de diametro transverso. Frecuentes son las
curvaturas deformantes: lateral del fémur y
anterior, en sable, de la tibia con el peroné
normal. Las fracturas transversas y de facil
curaciéon son comunes en la enfermedad;
las del fémur y la tibia tienden a ser incom-
pletas y sin esquirlas.

En los huesos pubianos e isquiaticos se
inicia el proceso en la sinfisis o el acetabulo
y en los huesos pequeiios o planos, como la
clavicula, hay destruccion en "burbuja".

Pelvis: generalmente los cambios son
mixtos, bifasicos, con lesiones destructivas
y de reparacion con trabéculas muy en-
grosadas. En el iliaco se aprecian multiples
lineas curvas paralelas visibles debajo de la
cresta, o como anchas madejas que desde
esta irradian hacia el pubis entremezclan-
dose y formando una especie de red. Al
comienzo de la enfermedad aparece hueso
anormal encima del acetdbulo. La rarefac-
cién 6sea es comun en las porciones cen-
trales del iliaco y puede contener islotes
irregulares hiperdensos. Por el reblan-
decimiento se produce protrusién aceta-
bular.

Vértebras: el tejido esponjoso se en-
gruesa y se vuelve blanquecino compri-
miendo la cavidad medular; la progresion
de la enfermedad se acompana de reblan-
decimiento del hueso y de deformidades
progresivas. Luego aparecen las altera-
ciones productivas, dando en ciertos casos
la denominada vértebra de marfil; en ella
todo el cuerpo es radioldégicamente denso.

Puede verse la forma mixta o la es-
clerdtica y a veces sélo se aprecia la fase
destructiva o monofasica o la inactiva (es-
clerosis eburnea) especialmente en vér-
tebras lumbares.
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El compromiso es mas frecuente en la
columna lumbar y el sacro, seguidos de la
columna toracica y cervical observandose
con mas frecuencia la fase mixta, bifasica
(destruccion y reparacién) en la que la
trabeculacion del cuerpo vertebral esta
aumentada; ésto da el aspecto de madejas
corticales paralelas. A veces estd tomado
solo un cuerpo vertebral el cual es por lo
general esclerdtico con la altura disminuida
y el didmetro antero-posterior aumentado.
Las fracturas por compresion son frecuen-
tes asi como la osificacion de los ligamen-
tos espinales, tejidos blandos paraverte-
brales, extremo anterior de las costillas y
espacios intervertebrales; no es frecuente la
compresiéon medular.

Costillas: hay sobre todo alteraciones
mixtas o bifasicas. Puede haber com-
promiso de una o dos costillas, a veces
unicamente aumento de densidad sugirien-
do metastasis osteoblasticas pero el ensan-
chamiento y la deformidad hacen facil el
diagndstico.

El diagnostico radioldgico diferencial
de la enfermedad de Paget deberd incluir el
tumor de células gigantes, un quiste dseo,
la osteodistrofia fibrosa, ciertas formas de
osteocarcinomatosis 'y la osteomielitis
crénica.
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