
'SOBRE OSTEOGENESIS IMPERFECTA 

(DISPLASIA PERIOSTALl 

Entre las distrofias óseas congénitas, ha llamado desde mu
·c!ho tiempo la atención por lo extraño de la:s ,lesiones anatómi
cas ; una forma bastante mra que, confundida con otms, era 
·designada hasta hace poco, Raquitis ,f.eta:lis, y ·que hoy se la co
noce más comunmente con el nombre de Osteogenesis Imperfec
ta, (término usado :primeramente por V rolik) o de Displa:sia pe
riostal ( Klebs, S chuchardt, Durante). 

Como ·los rcasos estudiados de una manera completa, con 
.exámen histológico y .el auxilio de Ra;yos X, son todavía es
casos; he creído que la exposición de ~este puede presentar interés. 

El feto, nacido muertro rcomo resultó 'a la necropsia, fué en
viC!Jdo al Instituto de Anatomía ,P,a:tológi,ca de Córdoba, por la 

Asistencia Pública, en Noviembre de 191 S· 
N o he podido tener ningún dato sobre los padres. 
E11 feto de sexo femenino, presenta los ·Caracter.es de uno 

casi a término; peso de 2500 grs. La•rgo de 40 ctms más o menos. 
A.J exámen rexterior, impre,siona a primera vista la notable 

reduoción del largo de 1os miembros superiores e inferiores en 
relación al lavgo del cuerpo, 1o que da el tipo del micromello. 
Ci:rcunferencia cranearl de 32 ctms. ; la cabeza cubierta de cabe
llos no muy abundantes, plegable:s, s,uüles, de z ctms. más o me

nos de largo. 
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El cráneo constituye como una bolsa r.elajada que se aplas
ta sensiblemente sobre la mesa de autopsia ; la calota craneéllna 
es tan h1anda, que se puede pilpar casi en toda su extensión, a 

travez de los tegumentos, eil ceDebro. 
T·ejido .adiposo subcutáneo abundante, consistente, forma al 

nivel de las ext•remidades pliegues duros, rígidos, oon •excepción 
de la región de las manos y de .los pies a donde el abundante 
panículo adiposo eesa súbitaJtnente ·COn una línea neta, en la cer
canía de las a:rticu!laciones ; presentando manos y pies un aspecto• 
normwl. Ojos, párpados, boca y fauoes, norma1es; raíz de la na
ríz ligeramente deprimida. Ninguna alteración del cordón umbi

Ecal, ni signos de lesioneiS externas, de •COmpresión, ·etc. 
Notable la posición de los mi·embros inferiores, que se 

presentan doblados en ángulo recto en las articulaciones de la 

cadem y de la rodilla: pies, en posidón .equino vél!ms; los muslos. 
wpa:recen cortos, las piernas dobladas en vaina de sable. 
F' n 

Autopsia. 

Cuero cabelludo y galea a:poneurótica: espesos y algo ·ede
matosos : caJota ósea ca:si completamente ausente; solo se obser
van pequeñas escamas ós·ea•s, del diámetro máximo de 2 ctms. 
aproximadamente, bwstante duras aunque delgadas, al nivel del 
:Vrontal y <:fel pari•etal; 1a ooncha ldiel oocipital solo contiene h¡ue
so en las cercanías del agujero occipital; los de la base del 
cráneo, aunque delgados, apareoen norma'lmente desanollados. 
Sobre un cor,te sagital de la base de1l cráneo, no se observa -os:i
ficadón ·de 1las skondrosis interesfenoida1 y esfeno basila·r. 

Nada notable en el cerebro ni •en 11os órganos de la cavidad 
toráxi:c:a y a!bdominal: .cuerpo timideo talvez aigo engrosado. Bl 
m:axHar inferior, delgado, pa:l'ece no presentar fracturas ; su con
siStencia es blanda, de manera que •Se deja facilmente incindir 
con el cuchillo. Las .Jos clavículas, fraduradas transversalmente 
en varios puntos. Costillas, faólmentre plegables como si estu~ 
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vtemn consütuidas puramente por cartílago; :ellas se presentan 

:a~lgo engrosadas; no existe engrosamiento de 'la zona de pasaje 

entre hueso y car•tí'lago. Todas las costillas, sobre todo de la quin

ta a la ~décima presentan, espeóallment·e en la porción posterior, 

pequeños ensanchamientos, en número de dos a cinco, que hacen 

prominencia debajo la pléura y que corresponden evidentemente 

a fracturas antiguas, curCLdas con formación d·e callo mas o 

menos abundante. 

De :los huesos de .hs extremidades, se sacan d fémur, la tibia, 

el peroné derechos, para e1 estudio microscópico y más tarde eii 
humero deredho, después ele la ·ra.diogmfía; como también dos 

costiUas del ladp izquierdo y un pedaóto de la ealota correspon

di•ente al frontal En el fémur y huesos de la piema se notó un 

cierto grado de acortami:ento y al mismo ti:empo un notable espe

ISamiento: todos estos huesos pr.esentan una notable disminución 

de consistencia de la sustancia ·cor;tical, de manera que se dejan 

bcilmente cortar con el .cuchillo; d fémur apa:r.ece tan deforma
do, como para no ser reconocido como tal. Las epífisis son aún 

cartilaginosas y parecen de configura:ción normal La tibia y el 

peroné presentan un fuerte en:curvamiento ·oasi ·en áng.ulo recto, 
al nivel deJ punto medio de la díafisis, :1o que explica el encurva

miento ·en vaina de sable de la pi:erna. 

E.xámen con los Rayos X. 

El exámen con los Rayos X (Véa:se la lámina) permite darse 

·cuenta de la extensión de las <lesiones óseas. En la radiogra·fía se no

if:a ·la f·wlta casi completa de hueso en la ca~ota cranea•l : de los huesos 

de •la cara, no se pueden ver sus det<LHets. Columna vertebral: ~os 
cuerpos verbebra:les dan una sombra a~go pá:li:da; sustancia cortka;lis 

muy sutil. Algo más evidentes ,}os arcos con sus ·núcleos de osifi

cación. Las costiHas engrosadas presentan, de una manera evi.

.dente, numerosas fmctnras, •aJgunas curadas con callos abundan

tes, pero pobr-es en hueso : 1a:s fracturas son todas transversales. 
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En ilos huesos de la pelvis se ven los ilíacos 
ficados, como también ·los dei pubis ; poco 

isquions : parece no existir fracturas. 

Extremidades superiores. 

bastante osi
evidenltes 1os; 

Brazo derecho : húmero notablemente engrosado ;y algo acorta
do; líneas epifisiarias superior e inferior r<OC~as y delgadas. En ef 
punto medio de la diáfisis, una fractura transvers,a·l curada con callo· 
óseo abundante y ligero desplazamiento .de !os fragmentos, de ma

nera a forma·r un ángulo obtuso muy suave con abertura hada la ca

ra interna del brazo; una línea obscura, también transV'ersar 

pero algo oblícua, se observa en la parte dista!! del húme1o 

entre la f,ractura ya deoorrpta y 1a línea epifisia·ria inferior. 

La corticallis de <toda la diáfisis, muy de1gada, asi que casi no• 

se observa una línea de espesamienro. 

Antebrazo derecho : debido a la posición del miembro, las 

imágenes del radio y del húmero se •sobreponen; existen a Jo me

nos dos fracturas transversales y •una ligera cur'vadura a concavi
dad ántero interna. M ano derecha: en los huesos del carpo no se 

notan aún núcleos de osificadón; metacarpos de aspecto normal ; 
las falanges por la posición de Ja mano no se distinguen bi•en. 

Brazo izq~tierdo : húmero notablemente deformado, cons
tituye un cilindro achatado que no recuerda la forma 
normrul de este hueso; líneas ·epifisiarias rectas ; en la diá
fisis se notan algunas ,líneas transversales obscuras, que torres

ponden pr:obablemente a frac~turas ct:madas sin c<l!llo periostal no
table; corticaJlis sutil. "A ntebr.azo izquierdo : radio y cúbito pr·esen

tan una fuerte :curvadura a concavidad ántero interna, formando
así un ángulo obtuso; estos huesos,· cortos y achata·dos. En :la; 

diáfisis tanto del radio como del cúbito, más o menos a la misma 
altura, una fractura transversal completa con callo exhuherante ~ 
M ano como la del •lado derecho. 
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Extremidades inferiores. 

Femur izquierdo: notablemente deformado, de manera a 
constituir un cilindro corto y grueso, ligeramente incurvado en la 

díañsis con concavidad anterior. En la cabeza no existe todavía 
núcleo de osificación; la epífisis inferior wntiene un pequeño nú
cleo de osificación muy pálido y sin bordes netos; líneas epifi:sia
rias superior e inferiór recta'S. Fracturas con ca1los evidentes no 
se observan, sin embargo ex'Í·sten •líneas obscuras transv:ersailes, 
correspondiendo con toda prO!bahiNdad a fracturas cma:clas con 
formación de ca1lo escaso. 

Pierna t:zquierda: tibia : Es uno de •los huesos que 
presenta. mayores defomTaciones; en la unión de los dos 
tercios superiores con el tercio ·inferior, se observa una cur~ 

vadura muy pronunciada, casi en ángu:1o recto, con vél1tice hacia 
delante y con abertura pos.terior. A1l nivel de •esta curvadum no 
se observa ola formación neta de un caHo, y sí solo u~1a línea más 
obscura. Otra línea obscura transversal se observa en la 
unión del tercio supenor con los dos ter<cios inferiores 
de la tibia; aquí se ve mejor la formadón de un ca~lo, so
bre todo por la presencia de un ligero espesamiento al nivel de la 
col1tica1is, ola cual en el resto d~l hueso apaTece muy de•lgada. 

El peroné está cubierto por la imágen de la tibia y presenta 
la misma curvadura de esta, de manera que la pierna ad(}uiere ~a 
característica incurvación en vaina de •sable. Huesos del tarso. : se 

' ' 

observa el núcleo de osi•fioa•dón .de1 astrága~o y del calcaneo, pero 
dan una imágen pá<lida: y dHusa : Metatarsos y falanges, puede 
decirse, norma•les ; no presentan ninguna f.ra~ctura. 

E~ámen microscópico. 

Fueron examinados el fémur, tibia y húmero derechos, un 
peJ.acito de cwiota y dos costillas. ~"\'unque exí·sten diferencias de 
un hueso a otro, lo ·que es debido sobl.'etodo a la presencia o no 
de fracturas, a la mayor o menor antigüedad de ella·s, y a los 
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diferentes períodos de orga:nización dd callo , el cuadro histo
·Iógico se puede .resumir en olas siguientes :líneas. 

La osifica:eión ·encondraJl se hace de una manera más o me
nos norma!l. El cartílago de las epífisis se puede considerar nor
mal; presenta células abundantes, de tamaño en general algo re
ducido, pero sin ·diferencia notable con d estado .normal. 

Los procesos preparatorios en ·e'l cartílago proliferante, pa
recen ser en algunos puntos algo menos ·a;ctivos .que en casos 
normales, pero no de una manera nota:blle. La zona de prolife
rwción es de ancho más o menos norma·l; en la de las columnas 
de ·células cartilaginosas, éstas se presentan adosa:das y dispues
tas regu1armente. Solo 'en .algunos puntos, por ejemplo en ,la 
epífisis pl.iüxima!l del húmero, se observa una cienta ÍHegularidad 
apareciendo, en algunos si.tios, 'la:rgas y delgadas; y en otros cor .. 
tas y a:chatadas, ·COn disposición no perfectamente paralela. 

:AJqui, también la ;penetradón de los espadas medulares pri
mitivos, no es per:fectamente regular; 'de manera que la línea de 
osifi:cación aparece algo ondulla:da. 

La zona de las cél-ulas hiperplásicas, aparece en general bien 
conformada ; la caldficación provisoria ·es bastante intensa y 
·extendida. 

La ruptura de las .columnas 1e cé1ulas cartilaginosas, en ·eil 
Jí:mite entre epífisis y diáfisis, por la penetración de los espacios 
medulares primitivos, se cumple de una manera, puede decirse, 
n:orma!l. Los bwtes capila·res inryecltados de sangre, son abundan
tes y circundados por células también abundantes. 

La dispos.ición de los espa:cios medu'lares primitivos, regu
lar, y muy juntos; 'la :línea de os.i,ficación representa en genera!l 
una ·r.ecta. 

La sustancia :esponjosa neoformada, aparece sin emha:Dgo 
muy deficiente. Las trahécu1las son escasas en número, delgadas, 
cortas e irregularmente dispuesta:,; de mauera que <Lquella no 
p!lesenta su estructura norma!!. 

B1 hecho es mas evidente, a: medida que nos aproximamos a 
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'la diálfisis; aqm fa!lta en mudhos puntos u:na verdadera esponJo

sa; no se ven sino escasas bminilla:s, como perdidas dentro la 
'!1lédu1a ósea muy abundante. En Jas partes ma1s cercanas a la zo
na de osifica;c·ión ( metadisis), ~a:s trabéculas :neoformada,s están 

-constituidas en su mayor par•te, por la sustancia fundamental del 
caritílago calcificado; con esca:Sos y delgadísimos ribetes de sus
tanda ósea. 

Es ·de notar que también en la diáfisis, a lo menos en :las 
partes no a·lteradas secunda<riamerrte por la formadón de caHos, 
las trabécu~aJs no tienen sino ·ribeltes óseos delgadísimos ; y pre

sentcvn a menudo bot'des festoneados, irregulares. 
Una extructura laminar neta, puede dedrse no se observa 

nunca. Los corpúscnlos óseos contenidos en las trabécula:s, apa

w~cen :a menudo voluminosos, ·fuentemente adosados y cori dispo
sición irregular. Los osteobllastos, en ·g1eneral disminui·dos en 
número, aunque en proporción no mUJy notable; no se los ve casi~ 

nunca con la típiq.. disposición ·en empalizada, ni en forma de 
>células cúbicas de aspecto ca·si epitelial; más comunmente son 
·achatados, y algunas veces ,fusiformes. 

A pesar del aspecto festoneado de la mayor parte rle :las 

trabéculas, y 'de [a delgadez de Ios ribetes de sustancia ósea, que 
dejarían suponer un activo proceso de reabsorción lagunar, 1os 
osf'eodasltos no aparecen muy numerosos, ni ·en :la zona de creci
miento ni en la diáfisis, ya sea adoscvdos a laJs laminillas óseas o 
1iibres dentro la méd111la. 

Esto nos llevaría a la conclusión, 1que, a lo menos en el es-: 
tado actual del prnceso, la reabsorción ,Ja.gu:nar no es muy activa. 

Hechos de al<istér·esis no se observan; ribetes de tejido os
teoide no existen. Así que la .cuestión de la di>ferenciación, en
tre un prooeso de a1i8téresis y uno de aposición de hueso neofor~ 
mado y no ca1cificado, que. ha dado augar a tanlta·s diswsione,s en 
vtru::. proceso::. pa<t-ulúgioeo:, de los huesos, aquí no se puede plantear. 

A:lteraciones todavía más graves, s·e observan en la osifica
'CÍÓn periostal. Bl periostio se presenta genera•lmente bastante es-
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peso, sobre todo en los puntos que corresponden a fracturas. L~ 

capa osteogénica, a menudo muy pobre en ,células; en algunos 

puntos muy poco evidente. 

La formación de hueso periosta1l, es muy escasa ; una com

paota bien constituida falta generalmente; las trabéculas esca

sas y delgadas no tienen siempre, aun independi~ntemente de ,las 

fracturas, dirección axial. U na extructura laminar neta, no se, 

observa. También en la compacta, los os:teoblastos se presentan 

en cantidad, algo reducidos. No se nota aumento de ost,eoclastos. 

En muchos puntos, inmediatamente por debajo del pe,riostio,. 

se ven acúmulos de tejido cartilaginoso hialino; a veces de di
mensiones notables, con una transformación metaplásjca más O· 

menos neta, hácia el lado de .la médula, en tejido óseo. 

Según algunos auto!'es eSita formación metaplásica del hue

so, tendría gran importancia en la Osteogenesis imperfecta, por

que 'ejercería en cierto modo una función compensadora, y ven
dría a subsütuir la osificación osteoblástica deficiente, por insufi
ciencia de los osteoblastos. 

E,stos puntos corresponden evidentemente a fracturas, CO!f 

formación de callo, prevalentemente periostal, pero también en~ 
doSital, en vías de evolución. 

Sobre un corte transversal de la diáfisis del fémur, que de

bía corresponder a una fraotura, estas masas cartilaginosas consti

tuía:n un aniHo casi contínuo, aunque de espesor variable, alrede

dor de la médula ósea. La superficie de'l corte, ligeramente ova

:lalda, medía en este punto rz x I4 mm.; más del doble de la del 

fémur de urt recién nacido a término 'Y normal. 

En otros puntos se ven estrías más o menos anchas de teji

do fibroso, rico en vasos, que atraviesan el espacio medular, ~

tinuandose en ambos lados eon la capa. osteogénica del perios
tio; faltan casi compietamen:tJe en estos puntos trabéculas óseas, 

a menudo también en la cortical. 

La médula ósea, ya bastante rica de elementos en la zona de 

crecimiento, se hace mucho más, acercándose a .Ja diáfisis ; to-
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mando en las partes donde no hwy fracturas, el aspecto de mé
dula linfoidea con vasos sanguíneos abundantes; más raramente 
el de médula fib:rosa. 

En correspondencia det callo, en el húmero y las costillas, 
kls trabéoulas óseas son más 
con ritbetes de ostooblastos 
bien evidentes. 

abu.ndanbes y mejor conSII:ituidas, 
bien confonnados y osteoela:stos 

El callo en general, si no es hipertrófico, como fué descrito 
por algunos autores, es sin embargo suficiente; en algt1111os pun
tos puede decirs·e abundante. El exámen de un trocito de una de 
la:s escamas óseas correspondienlte al hueso frontal, demostró una 
extructura ba&ante compacta, con buena cakificadón; espacios 
medula·~ estrechos ; los osteob~a,stos y osteocla:stos no presentan 
modi•ficaciones especiales. 

Estas aLteraciones en 'la formación del hueso periostal y en
dostal, dan como consecuencia, una estmctura defectuosa del 
mismo hueso,. que presenta un alto grado de fragilidad; lo que 

f!?ij 
expli•ca 1a frecuencia de las fractum.s completas o incompletas, 
que pueden producirse en número enorme, ya durante la vida 
.int.rauterina o en el parto. De a!quí la·s diferentes denominaciones 
que se 1le ha d(lldo a esta enfermedad : Osteopsathyrosis foetalís 
( Hochsinger) Fragüitas ossium congén#a ( Klebs) Osteoporosís 
congenita ( Kundrat) Osteomalacia C ongéni·ta ( Marchand) M a
lacia lvtieloplástica ( Recklinghausen). 

La a·lteración principal, en ·la osteogénesis imperfecta, con
siste en una defi·ciente formación del hu:eso, del periostio y d~ 
endostio; siendo norma.! la osifi.cación endocondral y los proce
sos de cakificadón; yta:mbién norma•l~s :0 aumentados los de 
reabsorción. 

En nuestro caso, como en mu<?hos de los ya publicados, la 
que se presenta más alterada es la osificación periosta;l ; como lo 
demuestra la deficiente estructura de la cortica:li·s, que en casi 
ninguna parte constituye una .Jámi.na continua; además el desa
n·oHo muy incompleto de Jos huesos de la bóveda craneana, que 
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fa;lta>n casi por completo. E~ diagnóstico en nuestro caso, de os~ 
teogénesis imperfecta, no puede dar !lugar a dudas. 

Los signos característicos, cuya presencia considera Recklin
ghausen necesaria para el diagnóstko de esta enfermedad, son 
muy evidentes. Para el ·diagnóstico es menester según d : 

I 0
• Que :las fracturas, completas o incompletas, se hayan pro

ducido repetidas veces. 
2°. Que ellas se manHiesten en los 'Primeros períodos de ~a 

vida. ·e~tmuteri.na, y ·que hayan empezado en la ·intrauterina, y 
3°. Que las a:ltera'Ciones de extr.uctura de los huesos, puedan 

por si mismas explicar ~a .expontaneidad de dichas fracturas. 
A'lguno~ puntos del cuadro histológico, me11ecen una espe

ocial atención : 
Osteoblastos-Los hallazgos •de varios autores que han exa

minado casos de osteogénesis imperfecta, no son ·concordes. M~
tras algunos los consisJ·eran normales en númern, otros dicen son 
más esoasos, y a'lguno que son más abundantes. Mientras unos los 
describen típicos y bien conformados, en plena actividad; otros 
los describen débiles, delgados y fusi.formes. 

W propósi·to de :}os fusiformes, algunos ·sostienen que repre
sentan un tipo deteriorado, insurficiente ; y 'Ser.ían la expresió11 
morfológica de 1a disminución de acHvidad de estos elementos 
formadores de[ hueso. ( Stilling, Buday, Scheib). Otros autores 
( Recklinghausen) sostienen que •la forma por si sola, no se pue
de considerar corno ·expresión de ·la disminución de•l valor fun
cional de estos e'lementos, siendo ya muy variables en condicío
·nes fisiológicas. 

Lo ·que es cierto, es que estos elementos presentan en eSJta 
enfermedad, una gran disminución de actividad ; como lo de
muestra Ja falta casi absoluta de ribet·es de tejido osteoide. 

nstrorla~tn~ 

También sobre el número de estos, y sobre 1a importancia 
que el proceso de reahsordón lagunar del hueso, puede tener en 
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la producción del cuadro anatómico de la osteogénesis, los auto
res no están de acuerdo. Recklinghausen sostiene que estos son 
siempre abundantes, y que en suma, 1~ procesos de destrucción 
del hueso, ocupan el primer .Jugar en 1la producción de las :lesio
nes de la osteogénesis. También Durante) atribuye mucha impor

tancia a la acción de los osteodastos; pi·ensa él, que más que de 
una pérdida de la bcultad de osi,ficación, en la osteogénesis1 se 
trata de una destmcción secun.dar.ia del hueso, debida a· un pro
ceso de reabsorción exagerado de parte de los osbeocla1stos; los 
cuales, normalmente no sirv.en más 'que para modelar el hueso. 

No todos :Jos a•utores están conformes en admitir este au
mento de la reabsorción lagunar. Sumita1 se pronuncia al res
pecto, con mucha, reserva. 

En nuestro caso, los osteodastos no eran seguramente más 
numerosos que lo norma:l. El aspecto de •las trabéculas óseas, en 
general, deja•ba suponer sin emba·rgo que la reabsorción lagunar 
del hueso, podía haber sido má:s intensa en un período anterior 
de la enfermedad. Esto deja suponer, que -el proceso pueda de
sarrollarse con intensidad variable en los diversos períodos; pu
diendo presentar fases de exaoerbadón y de disminución, que 

podrran explicar hasta ci·erto punro, las diferencias en el 01adro, 
constatadas por distintos autores. 

Que las células fusiformes, adosadas a las trabécutas óseas 
pueden representar, como dice Recklinghausen, no verdaderos 
osteablastos, sino simpJ,es células conjuntivas del endostío; y has
ta corpúsculos óseos degenerados y encogidos, es rpo~ible. Que 
las fusiformes de la médula ,fibrosa, en .Jugar de representar cé· 
lulas formadoras de hueso, estén destinadas más bien a 'la reab
sorción (como quería Dieterle) también para .las células de la ca
pa osteogénica del periostio) ·failta todavía .demostrarlo. 

De todas manera,s, e1 hecho pt,edominante es para mí siem
pre, la deficiencia en la neoformación y la aposición de hueso, 
por una disminución .de número y por una incapacidad funcio

na:! de los osteoblastos. 
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Médula ósea. 

Algunos autores •la han descrito ·como escasa, de aspecto 
fibroso, pobre en .células, con tejido adiposo más o menos abun
<lante (Bamberg y Huldschinsky y otros). 

Recklinghausen por e:l •contrario, sostiene que es 1a médula 
linfoidea la que preva•lece absolutamente, y que se presenta hiper
plásica; y a esta hiperplasia v·erdadera atribuye una gran impor
tancia en la etiología de 'las alte.raeiones; de aquí la denominación 
propuesta por él de "Mallada Mieloplástica". 

Kardamatis, aún aceptando las ideas de Recklinghg,usen, y 

admitiendo el predominio en eJ cuadro anatómico de la osteogé
nesis, de ·la hiperplasia medular, en consideración del hecho que 
~a palabra Ma;lacia impEca reblandecimiento, y que este no se 
encuentra en la osteogénesis; .propone •la denominación de "apla-
;sia ósea mieloplástica". . 

Etiología y Patogénesis-Nada se sabe de exaoto, sobre 1a 
etiología de esta enfermedad. 

Koofmann y Sumita, consideran la osteogénesis imperfec
ta, como una venda!dera maMormación congénita ( V1:tium pri
mae formationis) que consistiría en una debilidad con
génita de ~los osteob1astos, que no tienen •suficiente energía para 
la fonmaóón del hueso. 

Niklas hace notar que el hecho que en algunos casos, de 
individuos con osteogénesis, que han vivi·do algún tiempo, se ha 
observado uf:¡.a ·sensible mejoría (Bamberg y Huldschinsky, Kar
damatis y otros) ; hace aparecer •como poco probable .Ja idea de 
una maJformación congénita, a [o menos en el s·entido estricto de 
!la palabra; siendo el carácter de .estas maHormaoiones el de conser
varse talles para toda ~a vida; :pr;esentando cuando más altera
dones secundarias de poca importalllcia. 

También los .estudios sobve inter·cambio, no han dado mn
guna 1uz, por lo que se ·refiere a la etioiogía del proceso. 
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Baniberg y Huldschinsky han podido establecer sm embargo 

~1 hecho importante, que, contrariamente a lo que se observa ev 'los 

procesos malácicos, no se observa en la osteogénesis una pérdida 

durable de sales de .ca1; carácter este que puede tener muüha im

portancia para el diagnóstico di ferenóal. 

Ninguna influenóa parece tener la 'herencia, como tampoco 

tratarse de una forma famiJliar. 

En el caso presente, no he podido tener datos sobre los pa

dres. Estos datos son en genera.! negat·i·vos. 

Se 'trata de padres sanos, ~que antes y después del hijo con 

es·ta enfermedad, han tenido ot.ros penfectamente sanos. Los in

div~duos ata.cados, nacen muertos, a menudo prematuros; o bien 

mueren poco tiempo después del nacimiento. 

De los casos que se pueden considerar como seguros, por 

haberse pnacticado el exámen anatómico, el ·que tuvo mayor vi

da fué .el de Recklinghausen que 11egó a 22 meses. 

En el caso puramente clínico de Wieland, seguro por ha

berse practicado el exámen radioscópico, la niña tenía en d mo
mento de la ·comunicación de aquel, 3 años y medio. Todo esto 

demuestra que también pa:ra la osteogénesis, lo mismo que para: 

tla a..oondroplasia, la vida es posible, a Jo menos por un cierto tiem

po; como ya [o había pensado Sternberg. Nos faltan datos hasb 

·e'l momento; para admitir que esta enf·ermedád sea curable. 
Da:da 1a obscuridad de 1a etio1ogía y pa:togénia de esta for

ma morbosa, se ha pensado también en lesiones de las glándulas 

de secreción inter.na, que ejercen su in:Huencia sobr·e d crecimien
to e int•el"lcambio del hueso (titoides, timo, etc). 

Los datos que se tienen hasta ahora son muy escasos. 

En mi •caso, he examinado hipófisis, dpsula·s suprarrena
~Ues, timo y ovario; en los cuales, haciendo las restricciones debi

das a ca:usa del mal estado de conservación del material, no he 
encontrado nada ·de notable. 

La tiroides presentábase tal vez a:lgo engrosada; el cuadro 

histológico era di·stinto de1 que se su~le encontrar en el recién 
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-napi{L<;Í, a término. Notable es en primer lugar la enorme canti
.~ .de vasos sanguíneos, .sobre rtddo capilaDes, enormemente 

··· · · dri'latados, de aspecto casi cavernoso. EI 1parenquima, puede dedrse· 
que esta constituido cas·i exclusivamente por cordones ce11ulares 
sólidos, casi sin formación de vesículas, y sin ·contenido coloideo. 

En cuanto lo permite el mal estado de cons•ervación del ma
terial, se puede pensar en una estruma parenquimatosa. 

Después 1de los eSitudios de Kaufmann, Dieterle y Sumita, 
según 1os cuales parecería estar demostrado, que la tiroides no. 
ejerce influencia sobre el desarrollo del ;esque·1eto en >la, vida fe
tal, pamce poco probable que alte•ra:ciones de esta glándula, pue
dan tener una importancia directa en 'la etiología .de esta en
fermedad. 

En varios casos de la literatura, se ha notado un aumentO> 
de volúmen de 'la tiroides. Sumita con el exámen 1de la tiroides en 
tf'es casos de osteogénesis, ha Hegado a la conclusión que es•te en

grosami·ento, no es sino una anomalía accidenta•l, una estruma 
congéni•ta ·como se observa no tan rara;mente en el recién nacido; 

Sin embargo, más reóentemente Niklas habiendo .constata
do en el caso presentado por él, la presencia de una estruma a'de-. 
nomatosa muy voluminosa, se indina a a:dmitir que las cclteracio
nes. tiroideas, por medio de :Jas del ·intercambio, pueden tener una 
importancia etio~ógica en esta ,~:mf.erme:dad. 

Notable es el hedho que en d caso de Niklas, la madr,e de 
la enferma . presentaba también una tiroides voluminosa; así que 
el autor piensa en ;la posibilidad de haberse suma·do los efectos 
de la estruma de la mélldre y del ·feto. 

Mas justificado sería pensar •en .influencias de orígen mater
no. Sobre la naturaJeza· de el1as, :si se trata de infecciones, intoxi
caciones, o a:lteraciones de las g1lá:ndulas de secreción interna, no. 
sabemos nada. 

Fr~RDINANno S'l'RADA 

AÑO 4. Nº 6. AGOSTO DE 1917



- 145 ,.--

BIBLIOGRAFIA 

BAMBl<;RG y HULDSCHINSKY-Ja,hrb. f. Kinderheilk. Bd. 78. 1913. 

BuDAY-Sitzungsherichte d. kais. Akad. d. Wissensoh. Wien 1895· 

D1E'i'ERLE T.-Virchow's Archiv. Bd. 184. 1906. 

DuRANTE G.-Académie d·e Medioine. Jriin 1905. 

KARDAMATIS C.-Virchow's Archiv. Bd. 212. 1913. 

KAUFMANN E.-Untersuohungen über die sog. foetale Rachitis. 

Berlin 1892. 

KLEBs-Allgemeine Pa:thologie. ]'ena 1887-89. 

NIKLAS F.-Ziegler's Beitrage Bd. 6r. H. I. 1915. 

PoRAK y DuRAN'l'E-konographie de la Salpetriére. 1905. 

PoRAK y DuRANTE-Annales ,de la Societé obst. de France. I905· 

v. RECKL1NGHAUSEN-Untersuchungen über Rachitis u. Osteo-

malacie. Jena. 1910. 

ScHEIB-Beitrage z. klin. Chirurgie Bd. 26. rgoo. 

ScHUCIIARDT-Die Krankheiten der Knochen und. Gelenke 

Deuts. Chirurgie Lief. 28. r8gg. 

STERNBERG-en: Nothnagd's Spez. Pathol. u. Ther. Bd. VII. T. 

2 Abt. 2. Wien r8gg. 

STILLING-Virchow's Archiv. Bd. ns. r88g. 

SuMI'l'A-Deuts. Zeitschrift f. Chirurgie Bd. 107. 1910. 

SuMITA-Jahrbuch f. Kinderheilkunde Bd. 73· 191I. 

VROLIK-Tabulae ard illustrandam embriogenesin, etc. Amster-

dam. 1849. 
WIELAND--en: Schwalbe Brüning's. Handbuch d. allg. Path. {,__ 

path. Ana t. des Kindesalters. II. 1. Wiesbaden 1913. 

AÑO 4. Nº 6. AGOSTO DE 1917




