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RESUMEN

Presentamos un caso de osteporosis idiopéaticajuvenil. Se trata de una
nifia dell afios que debuta con un aplastamiento de T4 tras un traumatismo
minimoy que posteriormente, con el corsé de Milwaukee puesto, desarrolla
multiples aplastamientos vertebrales. Efectuan unarevision de laliteratu-
ra sobre la etiopatogenia, diagnéstico diferencial y prondéstico de estarara
forma de osteporosis.

Descriptores: Osteoporosis. Osteoporosis idiopéticajuvenil.

SUMMARY

The authors showed a case of idiopathicjuvenile Osteoporosis,
a girl 11 yearsold than started with a wedge fracture of T4 after a
minimal trauma. Although she wore a Milwaukee brace, developes
multipleslewel vertebral wedges. They made areview ofthe litera-
ture about the etiopathogenia differential diagnosis and prognosis

of this rare form of osteoporosis.
Key words:Osteoporosis |diopathic Juvenile Osteoporosis.

Introduccién

La osteoporosisidiopéticajuvenil (O.
I.J.) esaquellaque se presenta antes de
los 20 afios (I, 2). Si bien la primera
descripcion corresponde a SCHIPPERS
(1939), fue estudiaday bien definida por
DENT y FRIEDMAN (1965), DENT
(1969,1977) y BRENTON Yy DENT(1976)
(1,2).

El hecho de haber visto un caso que
nos planteé problemas de diagnéstico
diferencial en un principio, y el que sea
una entidad poco frecuente nos halleva-
do ala elaboracién de esta nota clinica.

Caso clinico

Nifiade 11 afios que acude al Servicio de
Urgencias de Traumatologia del Hospital
Clinico Universitario de Valencia por dolor
de espaldatras caida de pie desde un metro
de altura aproximadamente. A la explora-
cion clinica se aprecia dolor selectivo a la
percusion de T4, no existiendo clinicaneuro-
l6gica. Se le practicaun estudio radiogréfico
(radiografia anteroposterior y perfil de ra-
quis dorsal) que pone de manifiesto una
fractura acuflamiento de T4 (Figura n°® 1).

Ante la desproporcién entre la triviali-
dad del traumatismo y la importancia del
colapso vertebral se sospecha una fractura
patol6gica. La paciente noreferiaanteceden-
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Figura n® 1: Radiografia lateral de raquis dor-
sal. Acufiamiento de T4 (flecha).

tes clinicos de interés. En las tomografias
(Figuran®2) se apreciabaanivel delavérte-
braacufiada un entramado trabecul ar grose-
ro, restos de osteolisis y un aplastamiento
uniforme de posterior aanterior en el soma,
recordando la vértebra plana de Calvé (gra-
nuloma eosinéfilo). EI hemograma, la VSG,
laquimica hematicay el acido vanil mandé-
lico en orina eran normales. El rastreo éseo
realizado con Tc99m mostraba un aumento
leve del fijador anivel de T4. LaTAC dorsal
detectabael acufiamiento de T4 sin observa-
se signos de LOE a dicho nivel ni de otra
patologia 6sea. La enferma fue tratada
mediante un corsé de Milwaukee.

Evolucion: En un nuevo estudio radogra-
ficoque sele practicacuatromesesmastarde
se detectan multiples aplastamientos verte-
brales similares a distintos niveles -T6, T8,
T9, T10, TI2, LI, L3 y L4- asi como una
osteoporosis acentuadaen todo el raquis con

Figura n®2: Tomografia. S aprecia una vérte-
bra acufiada con un entramado trabecular £ro-
sero.

las tipicas vértebras "dibujadas a lapiz"
(Figura n® 3). La paciente no presentaba
ninguna alteracién organica objetivable. El
fondo de ojo era normal. LaVSG, hemogra-
ma, calcemia, fosforemia, fosfatasas acidas y
alcalinas, PTH, calciuria, hidroxiprolinuria
y estudio de MPS en orinafueron normales.
El chequeo radiogréafico que se le practica de
huesoslargos no pone de manifiesto ninguna
anomalia. El cariotipo también era normal.

Enladltimavisita, 18 meses después del
inicio del cuadro, la enferma se encuentra
asintomatica, no existiendo ni cifosis ni esco-
liosis, si bien persistenlos acufiamientos. La
paciente todavia no ha tenido la menarquia.
El andlisis mediante tomografia computada
de la concentracion de mineral 6seo fue de
140.15 mg/cc, ciframuy baja paralaedad de
la paciente cuyo valor normal debia estar
comprendido entre 190+/-25mg/cc.
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Discusién

El calificativo de idiopatica exige la
exclusién de otras causas de osteoporo-
sis en el nifio: hipercorticismo, leucosis,
malabsorcién, intestinal, sindrome de
Turner, etc. Los antecedentes, datos
clinicos, chequeo radiol6gico, estudio
analiticoy cariotipo permiten descartar,
en el caso que presentamos, las posibles
causas productoras de osteoporosis se-
cundaria en el nifio.

LaetiopatogeniadelaO. I. J. es des-
conocida. Hay quien considera que la
causa de |a osteoporosis se encuentra en
un déficit de calcitonina (3, 4) dada la
accion especifica de la misma como inhi-
bidora de la resorcién 6sea de que en la
O. 1. J. exista una normal acrecion de
calcio y un aumento de laresorcion dsea
y €l hecho (5, 6).También se ha postula-
do como posible causa un déficit de 1,25
(OH),D3 (calcitriol) (7). Otros sefialan
como posible causa etiolégica el déficit
de hormonas gonodales (estrégenos y
andrégenos). Todos los factores ante-
riormente citados estan interrrelacio-
nados, asi cabe destacar lainfluencia de
los estrégenos en la sintesis del 1,25
(OH) D3 (1, 2) y lade los andrégenos en
la secrecién bioldgica de calcitonina (8).
Una caracteristica de la O. I. J. es su
reversibilidad, es decir hay unatenden-
cia a la curacion espontanea (proceso
autolimitado), sin utilizar ningunatera-
péutica especifica, después de la puber-
tad (7) lo cual iriaafavor de unainfluen-
ciahormonal prepuberal como causa de
la enfermedad.

La O.l.J. afecta mas a nifios que a
nifas (proporcion de 11:7) (9), siendo
generalmente de aparicién prepuberal
(entrelos 8y los 15 afios generalmente)
(6) y produciéndose Unicamente altera-

Figura n® 3: Radiografial de raquis dor-
solumbar. Se aprecian miltiples acufiamientos
vertebrales (T6,T8,T9,T10,T12, .1, L3y L4).
Osteoporosis acentuada con las tipicas vérte-

bras dibujadas a 14piz.

cionesanivel 6seo. Se afectael esqueleto
axial y los huesos largos, apareciendo
las tipicas fracturas de compresién ante
traumatismos minimos o sin traumatis-
mo evidente, lo cual clinicamente se
traducira por dolor de espalda, dolor y
dificultad para la marchay deformidad
de intensidad variable. Radiogréfica-
mente la apariencia del esqueleto es
siempre compatible con las iméagenes ti-
picas de la osteoporosis (6). No existe
ninguna alteracion bioquimica que sea
de utilidad parahacer el diagnéstico (6).
Lacifosisde SCHEUERMANN se consi-
dero como una forma fustra de O.l.J.
(10). Sin embargo los estudios sobre
remodelamiento 6seo en ambas enfer-
medades son distintos. Laformaciony la
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resorcion 6seaen lacifosisde SCHEUER-
MANN son normales (10) mientras que
enla O. I. J., con lamisma metddica de
estudio, la formacién es normal y la
resorcién estd aumentada en el doble
(6), lo cual sugiere que esta alteracion
Osea puede ser similar alaforma adulta
de laenfermedad. Por otro lado el andli-
sis de la densidad 6sea mediante tomo-
grafia computada en la enfermedad de
SCHEUERMANN (11) no ha mostrado
diferencias significativas con respecto a
los grupos control; en nuestro caso el
andlisis mediante tomografia computa-
da de la concentracion de mineral éseo
mostré una cifra muy baja para la edad
de la paciente.

Un escollo frecuente en el diagndsti-
co diferencial de la O.1.J. lo costituyen
las formas tardias de osteogénesis im-
perfecta, en la que los antecedentes de
fracturas repetidas, escleréticas azules,
hipoacusia, transtornos de ladentinogé-
nesis ehistoriafamiliar pueden ser poco
[lamativos o faltar por completo. Ahora
bien, en la osteogenesis imperfecta los
huesos tubulares son anormalmente
delgados, las costillas cortasy las fractu-
ras metafisarias lineales por compre-
sién no se observan. Pero este problema
se solventa definitivamente haciendo
estudios de colageno en la piel. En la O.
I. J. la constitucion del colageno es nor-
mal, asi como también es normal latasa
entre colageno tipo | y tipo 111 que en la
osterogénesis imperfecta estan altera-
dos (12). La eliminacién de la hidroxi-
prolina urinaria que en la osteogénesis
imperfecta estaalterada (1,2) aqui puede
ser normal (13), aunque hay quien laha
encontrado elevada (4, 6).

La gravedad de la O.1.J. es variable
(14). Hay casos con discreta afectacion
clinicorradiol6gica y otros muy graves.

Si bien el pronéstico a corto plazo es
bueno a largo plazo es incierto cuando
afecta al sexo femenino pues estos pa-
cientes tendran al terminar el desarro-
[lo una masa 6sea menor que los indivi-
duos sanos de la misma edad y sexo por
lo que soportaran peor la pérdida de
hueso dependiente de la edad y del défi-
cit estrogénico de la menopoausia (14).
Todo ello entrafiaria un mayor riesgo de
osteoporosis en adultos que hayan sufri-
dounaO. I. J. (14).
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