OSTEOPETROSIS. A proposito de un caso de una
variedad conocida como PICNODISOSTOSIS

Sanchez Castillo F, Alvarez Moratinos B., Belahsen AbarKan N., Cortés Carmona J.,
Asenjo Madueno J.W., Sanchez Montoro F.

Hospital Comarcal de Melilla

La Picnodisostosis o sindrome de Toulouse-Lautrec es una enfermedad rara (1 a 1,7 casos por millon) por mutacion gen 1g21 que codifica la catepsina K, enzima
proteolitica en metabolismo de la osteonectina, osteopontina y colageno tipo |, cursa con fragilidad 6sea y frecuentes fracturas patoldgicas. la PICNODISOSTOSIS,
se transmite por via autonomica recesiva y es una variante de la displasia 6sea conocida como Osteopetrosis y se caracteriza por baja estatura, aumento de la
densidad dsea de todo el sistema esquelético, con engrosamiento de las corticales y borramiento del canal medular, hipoplasia del maxilar inferior y desaparicion
casi completa del Angulo mandibular con desproporcion craneo-facial, apertura e las suturas craneales, los cavidades nasales no esta aireados, hipoplasia
clavicular, metacarpianos cortos y afilamiento de las falanges distales, hiperlordosis lumbar, espondilolistesis grado | L5-S1.
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¢Es la fijacion externa la mejor opcidn terapéutica para el tratamiento
definitivo de las fracturas de huesos largos en esta entidad?

Se presenta un caso de un varon de 39 anos diagnosticado de
picnodisostosis que cuenta con antecedentes de fracturas antiguas en
ambos fémures y tibias, que ha sido tratado en nuestro hospital de
fractura reciente de fémur izdo con fijador externo tipo Orthofix.
Presenta el antecedente de haber sufrido anos atras de fractura de
fémur derecho tratado con placa que se rompio y fue entonces tratado
con FE obteniendo la curacion. El fémur izdo también se fracturo hace 5
anos siendo tratado de manera primaria FE obteniendo de nuevo
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curacion. Las tibias han sido tratadas de modo incruento y se
encuentran en seudoartrosis parcial establecida de afios de evolucion
sin repercusion clinica y con arqueamiento tibial residual.

Se obtiene curacion completa de la fractura a los 8 meses, retirando el fijador
externo sin ninguna complicacion y con una alineacion correcta de la
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fractura.

Aunque con mayor tiempo de consolidacion como bien describe la literatura,
hemos podido comprobar la gran efectividad de la fijacion externa como
tratamiento curativo primario y también es ventajosa frente a otros métodos
como la dificil o imposible fijacion intramedular (por la obturacion del canal) o la
clasica fijacion interna (por la esclerosis 6sea y rotura del material).

Todos los autores del trabajo declaran que no existen ningun tipo conflicto de intereses
en la realizacion de este estudio
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