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Osteopalia estriada con esclerosis craneal

Sr. Director: He leido el articulo de Caslillo
et al. ' que describe el caso de una paciente
de 6 afios de edad afecta de ostecpatia
estriada asociada a esclerosis y engrosamiento
del craneo, con n mecanismo de fransmision
autosémico dominante. Los autores hacen tos
siguientes comentarios sobre dicha entidad:

1. "..sugerimos la posibilidad de que los
pacientes con osteopalia estriada asociada
con esclerosis y engrosamiento crangal tienen
una enfermedad diferente de aquellos con
craneg normal™.

2. “Este cuadro fue descrito por primera vez
en 1924 por Voorhoeve y no llegan a una
veintena de casos recogidos en la bibliografia
a nivel mundial”.

3. "La eticlogia y patogénesis de esta
enfermedad no son bien conocidas™.

4 " las hembras suelen estar mas Ire-
cuentemente y gravemente afectadas, o que
puede implicar una diferencia con respecto al
sexo en la expresion de un gen autosomico
dominante”.

Sobre estos comentarios creo necesario
hacer las siguientes consideraciones:

1. Desde 1983 la Nomenclatura Interna-
cional de Enfermedades Oseas Constitucio-
nales 2 inciuye la asociacién de osteopatia
estriada con esclerasis craneal como entidad
individualtizada en el grupo tercero de osteo-
condrodisplasias por anomalia de ta densidad
de la corticat diafisaria y/o del modetado
metatisario, separandola de la osteopatia es-
triada en su forma “pura’. Ambas entidades se
transmiten de forma autosémica dominante.

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

estriaciones metafisarias se asociaban pe-
quefas exdstosis, estando el craneo indemne.
Fue Fairbank en 1950 quien al describir un
nuevo caso acufié dicho término para deno-
minar la enlidad. Este desorden esqueiélico
suele tener un curso asintomatico, sin reper-
cusion clinica ni limitacion en el crecimiento,
por lo gque su hallazgo radiolégice suele ser un
hecho casual. Los casos pubticados sobrepa-
san la centena y, en ocasiones, se asocia con
otras entidades patoldgicas, siendo la mas
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TABLA 1
CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME
OSTEOPATIA ESTRIADA CON ESCLEROS!S CRANEAL

LITERATURA %
DISMORFIA FACIAL
—Frente ancha y prominenie 19/27 703
—Hiperteleorismo refativo 13/20 65,0
--Puente nasal anche y deprimido 15/24 625
— Alteraciones denfarias 10/18 555
—Epicantus 12/23 521
—Prognatismo 9/18 473
MACROCEFALIA (superior a +2 desviaciones estandar) 18/27 66,6
MALFORMACION PALATINA 21/34 61,7
—Paladar hendido 12/21 57.1
—Paladar arqueado 9/21 428
SORDERA 15/34 66,6
—Conduccion 11/15 733
—Mixta 4/15 2686
OBSTRUCCION NASAL 716 437
ESCOLIOSIS (leve-moderada) 9/27 333
DEFIGIENGIA MENTAL (grado variable) 8/35 228
TALLA BAJA (inferior at tercer percentil) 4/24 16.6

TABLA 2

CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS DEL SINDROME
OSTEOPATIA ESTRIADA CON ESCLEROSIS CRANEAL

LITERATURA %
ESCILFROS!IS CRANEAL 38/38 100
—Base craneal 38/38 100
—Bdveda craneal 30/38 789
ESTRIACIONES METAFISARIAS HUESOS LARGOS 38/38 100
ESCLEROSIS/ESTRIACIONES PELVIS 26/33 78.7
HIPOPLASIA SENOS PARANASALES 22/30 733
ESCLEROSIS HUESOS FACIALES 21/35 60,0
ESCLEROSIS / ESTRIACIONES COSTILLAS 16 /30 533
ESCLEROSIS / ESTRIACIONES METACARFPOS,
METATARSOS Y/ O FALANGES 1 /21 523
ESCLERQSIS / ESTRIACIONES COLUMNA 12/29 a1.3
FALTA NEUMATIZACION MASTOIDES /3 354

conocida 1a combinacion con el sindrome de
Goltz {“hipoplasia tocal dermal™).

La primera descripcion de osteopalia es-
triada con esclerosis craneal se debe a Hurt
en 19533 Desde entonces han aparecido
veintiocho publicaciones en 12 literatura mun-
diat, con reinta y ocho pacienies afectos de
esla entidad, sin incluir los familiares en los
que se demostré transmision autosdmica do-
minante, ni la paciente descrita por Castillo et
al. ', ya que habia sido publicada por Cortina
el al. 2 alos acho meses de edad. La osteopatia

estriada con esclerosis craneal, al contrario
que la osloopatia estriada “pura”, si que
puede tener repercusiones clinicas y el pro-
nastico puede ser serio, dada la posibilidad de
estrechamiento de tos fordmenes de salida de
tos nervios craneales con consiguiente riesgo
de comprensién 5 Entablas 1y 2 se presentan
tas caracteristicas clinicas y radioldgicas del
sindrome osteopalia estriada con esclerosis
craneal, obtenidas de una revisién personal
de la literatura mundial,

3. Lla osteopatia estriada "pura” y la os-



teopatia estriada con esclerosis craneal son
displasias ¢seas cuya efiopatogenia y meca-
nismo fisiopalotdgico es desconocido. La aso-
ciacion con osteopoiquilia, melorheostosis y
otras displasias Gseas osteocondensantes des-
crita en alguncs pacientes sugiere una pato-
génesis comun para este grupo de desordenes.
Winter et al. ¢ sugieren que osteopatfa estriada
con esclerosis craneal es una afeccidn gene-
ralizada del esqueleto debida a la persistencia
de un patron fetal normal de desarrollo 6seo.
Basan su hipdtesis al describir dos recién
nacidos afectos que radiolégicamente pre-
sentaban osteopatia estriada, engrosamiento
endostal, esclerosis de la base craneal y
ensanchamiento de la bdveda craneal, y haber
encontrado estriaciones similares en fetos no
afectos. Recientemente, Sotelo et al. 7 raaliza-
ron scanning 6sea con ¥ Te-Pirofosfate a un
vardn de 5 afos afecto de osteopatia estriada
con esclerosis craneal que mostrd una capta-
cién incrementada en craneo, huesos faciales,
clavicufas, humergs y tibias, sugiriendo una
hiperplasia del tejido dseo con aumento mo-
derado de Iz actividad osteoblastica. Clement
et al & realizaron el mismo estudio en un
paciente adulto alecto de osleopatia estriada
con escterosis craneal no observando caplta-
cion incrememada, sugiriendo gue las ano-
malias de a homeostasis minera! 6sea en los
adultos no estan presentes o son minimas.
Son escasos los estudios histopatologicos
realizados en pacientes afectos de osteopatia
estriada con esclerosis craneal, coincidiende
todos ellos en ja observacion de lrabécutas
aseas incrementadas en grosor con reduccion
de los espacios medulares, pero sin interferir
la hernatopoyesis & 8.

4. La existencia de familias afectas de
osleopatia estriada con esclerosis craneal 4.8
9 apoyan un patron de herencia autosdmico
dominante, y asi lo refiere la Nomenclatura
Internacional de Enfermedades Oseas Cons-

titucionales 2. La penetrancia parece ser com-
pleta pero la expresividad es variable. Los
descendientes de pacientes atectos de osteo-
palia estriada con esclerosis craneal pueden
ser normales 3, hacer con severas anomalias
esqueléticas y extraesqueléticas 48, padecer
e! mismo sindrome, o una variante del mis-
mo 69, D cualquier forma, numeresos casos
han side descritos como esporadicos, por
mutacion nueva dominanie 5 7.9, y en ofros
catalogados como esporadicos, no se llega a
conocer la herencia, puesto que las familias
no tueron investigadas 3. Las hembras estan
mas frecuente y severamente afecladas, lo
que sugiere que et gen responsable estuviera
locabizado en & cromosoma X. El hecho de
que se encuentren los loci del “paladar hendido
X ligado (Xg21)' y de 1a “sordera de conduccion
confijacion del estribo (Xg13-g21.1)", anoma-
tias que con frecuencia se asocian al sindrome,
apoyan esta hipdtesis. De cualguier medo, en
ningun paciente se han detectado ancmalias
del carictipo.
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FE DE ERRATAS:
En el articulo ttulado “Epidemiologia, clinica y evolucién de la hepatitis viral en la
infancia”, firmado por Baselga C et al., y publicado en Arch Fac Med {Zarag) 1989, 29
{2y 59-62, se produjo la siguiente omisién:

En el apartado "Resultados”, entre el final del segundo pérrafo (*..un 25 % gue habian.
recibido tratamiento antibidtico.”) y el comienzo del tercero (“En tabla 1 * se muestran
los resuitados de aigunos parametros analiticos.”), se omitio el texto siguiente:

En tabla 1 se muestran los principales sintomas / signos prodrémicos y de estado de 1a
enfermedad. L os prodromos son claramenie inespecificos destacando anorexia, vomios,
abdominalgia, astenia y fiebre. Una vez establecida la enfermedad los sintomas / signos
mds frecuentes son los cldsicamente conocidos: ictericia, coluria, hepalomegalia,
anorexia, astenia, abdominalgia y acolia.

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