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Osteopalia estriada con esclerosls craneal

Sr. Divector: He leido el articulo de Castillo
et al. ' que describe el caso de una pacienie
de 6 afios de edad afecta de osteopatia
estriada asociada a esclerosis y engrosamiento
del craneo, con un mecanismo de transmisidn
autosomico dominante. Los autores hacen los
siguientes comentarios sobre dicha entidad:

1. ".. sugerimos la posibifidad de que jos
pacientes con osteopatia estriada asociada
con esclerosis y engrosamiento craneal tienen
una enfermedad diferente de aquellcs con
craneo normal”.

2. "Este cuadro fue descrito por primera vez
en 1924 por Voorhoeve y no llegan a una
veintena de casos recogidos en la biblicgratia
a nive! mundial™.

3. “La eliologia y patogénesis de esta
enfermedad no son hien conocidas”.

4. " las hembras suelen estar mas fre-
cueniemenle y gravermnente afectadas, lo que
puede imglicar una diferencia con respecto al
sexp en la expresion de un gen autosomico
dominante”.

Sobre estos comentarios creo necesario
hacer las siguientes consideraciones:

t. Desde 1983 la Nomenclatura Interna-
cional de Enfermedades Oseas Constitucio-
nales 2 incluye la asociacion de ostecpatia
estriada con esclerosis craneal como entidad
individualizada en el grupo tercero de osleo-
condrodisplasias por anomalia de 1a densidad
de la cortical diafisaria v/ o del modelado
metafisario, separandola de la osteopatia es-
friada en suforma "pura”. Ambas entidades se
transmiten de forma autosomica dominante.

2. Laosteopatia estriada “pura” fue descrita
por primera vez por Voorhoeve en 1924, en
dos hermanos y su padre, en los que a las

estriaciones metafisarias se asociaban pe-
quefias exéstosis, estando el craneo indemne.
Fue Fairbank en 1950 quien al describir un
nuevo ¢aso acufid dicho término para deno-
minar la entidad Este desorden esquelético
suele tener un curso asintomatico, sin reper-
cusidn ¢linica ni limitacion en el crecimiento,
por lo que su hallazgo radiologico suele serun
hecho casual. Los casos publicados sobrepa-
san la centena y, en ocasiones, se asocia con
otras entidades patologicas, siendo la mas
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TABLA 1
CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME
OSTEOPATIA ESTRIADA CON ESCLEROSIS CRANEAL

LITERATURA %

DISMORFIA FACIAL
—Frente ancha y prominente 19/27 70.3
—Hiperteteorismo relativo 13/20 65.0
—Puente nasal ancho y deprimido 15/24 62.5
— Alteraciones dentarias 10718 555
—Epicantus 12/23 521
—Prognatismo 9/19 473
MACROCEFALIA fsupericr a +2 desviaciones estandar) 18/27 66.6
MALFORMACION PALATINA 21/34 617
—Paladar hendido 12/21 574
—Paladar arqueado 9/21 428
SORDERA 15/34 66,6
—Conduccidén 11/15 733
—Mixta 4/15 26,6
OBSTRUCCION NASAL 7/16 437
ESCOLIOSIS (leve-moderada) 9/27 333
DEFICIENCIA MENTAL {grado variable) 8/35 228
TALLA BAJA (inferior al tercer percentif) 4/24 16.6

TABLA 2

CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS DEL SINDROME
OSTEOPATIA ESTRIADA CON ESCLEROS!S CRANEAL

LITERATURA %
ESCLEROSIS CRANEAL 38/38 100
-~Base craneal 38/38 100
—Bdveda craneal 30/38 789
ESTRIACIONES METAFISARIAS HUESOS LARGOS 38/38 to¢
ESCLEROSIS/ESTRIACIONES PELVIS 26/33 8.7
HIPOPLASIA SENOS PARANASALES 22130 73.3
ESCLEROSIS HUESOS FACIALES 21/35 600
ESCLEROSIS/ESTRIACIONES COSTILLAS 16/30 53,3
ESCLEROSIS/ESTRIACIONES METACARPOS,
METATARSOS Y /O FALANGES 1t/21 52.3
ESCLERQSIS/ ESTRIACIONES COLUMNA 12/29 4.3
FALTA NEUMATIZACION MASTOIDES /3 354

conocida fa combinacion con el sindrome de
Goltz {"hipoplasia focal dermat™.

La primera descripcidn de osteopatia es-
triada con esclerosis craneal se debe a Hurt
en 1953 3. Desde enlonces han aparecido
veintiocho publicaciones en la literatura mun-
diat, con treinta y ocho pacientes afectos de
esta entidad, sin incluir los familiares en los
que se demostrd transmision autosdmica do-
minante, ni la paciente descrila por Castillo et
al. *, ya que habia sido publicada por Certina
etal. 1alos ocho meses de edad. La osteopatia

estriada con esclerosis craneal, al confrario
que la osteopalia estriada “pura”, si que
puede lener repercusiones clinicas y el pro-
nadstico puede ser serio, dada la posibilidad de
estrechamiento de los foramenes de salida de
los nervios craneales con consiguiente riesgo
de comprension 5. Entablas t y 2 se presentan
las caracteristicas chinicas y radiolégicas del
sindrome osteopatia estriada con esclerosis
craneal, oblenidas de una revision personal
de 1a fiteratura mundial.

3. La osteopalia estriada "pura” y la os-




teapatia estriada con esclerosis craneal son
displasias 0seas cuya etiopatogenia y meca-
risme fisiopatoldgico es desconocido. La aso-
ciacién con osteopoiquilia, melorheostesis y
otras displasias ¢seas osteccondensantes des-
crita en algunos pacienies sugiere una pato-
geénesis comuon para este grupo de desdrdenes.
Winter et al. & sugieren que osteopatia estriada
con esclerosis crangal es una afeccidn gene-
ralizada del esqueleto debida a [a persistencia
de un patrén fetal normal de desarrollo dseo.
Basan su hipdtesis al describir dos recién
nacides afectos que radiolégicamente pre-
sentaban osleopatia estriada, engrosamiento
endostal, esclerosis de la base craneal y
ensanchamiento de la héveda craneal, y haber
enconirado estriaciones similares en fetos no
afectos. Recienlemenie, Sotelo et al. 7 reatiza-
fon scanning dsea con ¥ Tc-Pirofosfate a un
varon de 5 anos afecto de csteopalia eslriada
con esclerasis craneal gue mostird una capta-
cionincrementada en craneo, huesos faciales,
claviculas, humeros y tibias, sugiriendo una
hiperpiasia del tejido 6seo0 con aumento mo-
derado de la actividad osleoblastica. Clement
el al. ? realizaran el mismo estudio en un
paciente adufto atecto de ostecpatia estriada
con esclerosis craneal no observando capta-
cion incrementada, sugiriendo que las ano-
malias de la homeostasis mineral 6sea en los
adultos no estdn presentes o son minimas.
Son escasos los estudios histopatoldgicos
realizados en pacientes afectos de osteopatia
eslriada con esclerosis craneal, coincidiendo
todos ellos en la observacidon de trabéculas
gseas incremenadas en grosor con reduccion
de los espacios medulares, pero sin interferir
la hematopoyesis & 2.

4. La existencia de jamilias alectas de
osteopatia estriada con esclerosis craneal 4.6
9 apoyan un patrén de herencia aulosdmico
dominante, y asi lo retiere la Nomenclatura
Internacional de Enfermedades Oseas Cons-

titucionales 2. La penetrancia parece ser com-
pleta pero la expresividad es variable. Los
descendienies de pacientes afectos de osteo-
patia estriada con esclerosis craneal pueden
ser normales 2, hacer con severas anomalias
esqueléticas y extraesquelélicas 18, padecer
el mismo sindrome, o una variante del mis-
mo 89, De cualquier forma, numerosos ¢asos
han sido descritos como esporadicos, por
mutacion nueva dominante 5718, y en otros
catalogados como esporadicos, no se llega a
conocer la herencia, puesto que las familias
no fueron invesligadas 2. Las hembras estén
mas frecuente y severamente afectadas, lo
gue sugiere que el gen responsable estuviera
localizado en el cromesoma X. £l hecho de
que se encuentren los loci del "paladar hendido
Xligado (Xq21Y"y de fa "sordera de conduccién
con fijacién del estribo (Xg13-q21.1)", anocma-
lias que con frecuencia se asocian al sindrome,
apoyan esta hipdlesis. De cualquier mode, en
ningdn paciente se han detectado anomatlias
del cariotipo.
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FE DE ERRATAS:
En el articulo titulado "Epidemiologia. clinica y evolucién de la hepatitis viral en la
infancia”, lirmado por Baselga C et al,, y publicado en Arch Fac Med {Zarag) 1989; 29
(2): 53-62, se produjo la siguiente omisidn:

En el apartado “Resultades”, entre et final del segundo parrafo ("..un 25 % que habfan
recibido tratamiento antibidtico.”) y el comienzo del tercerc ("En tabla 1 * se muestran
ios resultados de algunos parametros analiticos.”), se omitié el texto siguiente:

En labla 1 se muesiran los principales sinfomas / signos prodromicos y de estado de la
enfermedad. Los prodromos son claramente inespecificos destacando anorexia, vomitos,
abdominalgia, astenia y fiebre. Una vez eslablecioa la enfermedad los sintomas / signos
mds frecuentes son los cldsicamente conocidos: ictericia, coluria, hepatomegalia,
anaorexia, astenia, abdominalgia y acolia.

* Por lo tanto, donde pone tabla 1, refiriéndose a parametros analiticos, es la tabla 2.
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