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Presentamos un caso de osteoporosis idiopatica juvenil (OlJ) en un
nifio de nueve afios, se hace especial referencia a las manifestaciones
radiolégicas de la enfermedad y se revisan las publicaciones mas rele-
vantes sobre esta patologia.

La OIJ es una enfermedad metabdlica 6sea poco frecuente, de etio-
patogenia desconocida y clinica variada que se suele manifestar antes
o durante la pubertad y es potencialmente reversible.

Los principales hallazgos radiolégicos de esta enfermedad son: os-
teopenia, fracturas de los cuerpos vertebrales y de los huesos largos,
especialmente en las metdfisis y neoformacién de hueso osteopord-
tico.
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Idiopathic Juvenile Osteoporosis:
Radiologic Findings and Review of
the Literature

We present a case of idiopathic juvenile osteoporosis in a nine-year-
old boy. We emphasize the radiologic signs of the disease and review
the most relevant publications in the literature.

Idiopathic juvenile osteoporosis is a rare disorder of unknown etio-
logy and pathogenesis affecting bone metabolism. Its clinical manifes-
tations are varied. Onset may occur before or during puberty, and it is
potentially reversible.

The main radiologic findings are osteopenia, fractures of the verte-
bral bodies and long bones (especially at the level the metaphysis), and
formation of osteoporotic bone.
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I a osteoporosis idiopatica juvenil (OlJ) es una enfermedad
6sea metabdlica de nifios y adolescentes, infrecuente y de
etiopatogenia desconocida.

La osteoporosis en los nifios y adolescentes es generalmente
secundaria a inmovilizacién, sindromes de malabsorcion, anore-
xia nerviosa, bulimia, patologia endocrina (gonadal, tiroidea o
adrenal), sindrome de Turner, artropatias inflamatorias, neopla-
sias (leucemias, linfomas y otras), tratamientos farmacoldgicos
(corticoides, antiepilépticos y heparina) y causas genéticas (oste-
ogénesis imperfecta y homocistinuria).

El diagnéstico de OIJ debe realizarse cuando se descarten
otras causas de osteoporosis secundarias, y el diagnéstico dife-
rencial con la osteogénesis imperfecta plantea una especial difi-
cultad.

La OIJ se caracteriza por osteopenia y fracturas multiples que
afectan principalmente a los cuerpos vertebrales y a las metéfisis
de los huesos largos, donde existe neoformacién de hueso osteo-
pordtico que es muy caracteristico de esta enfermedad.

Clinicamente se caracteriza por dolor de espalda, dolor y difi-
cultad para la marcha y deformidad de intensidad variable.

Correspondencia:

MARIO FOLGUERAL. Servicio de Radiodiagnéstico. Hospital Santos Reyes.
Avda. Rupeta Baraya, 6. 09400 Aranda de Duero. Burgos. Espafia. mfolgue-
ral @seram.org

Recibido: 13-V1-2003

Aceptado: 1-1V-2004

Esta patologia es autolimitada en la mayoria de los pacientes
con recuperacién después de un tiempo variable, generalmente
de 2 a 4 afos. En algunos pacientes produce severas discapacida-
des por las secuelas de las fracturas producidas durante la activi-
dad de la enfermedad.

PRESENTACION DEL CASO

Niflo de nueve aflos de edad, sin antecedentes familiares de in-
terés que presenta como antecedentes personales adenoidectomia
y cefaleas frecuentes que responden al dcido acetilsalicilico.

Hace unos meses tuvo un esguince del tobillo derecho que
evolucioné favorablemente con la inmovilizacién. Tras un pe-
riodo asintomadtico, comienza con dolor en el pie izquierdo y,
posteriormente, presenta dolor en el pie derecho, ambas rodillas
y tobillo izquierdo. No presenta dolor en las extremidades supe-
riores ni en la columna vertebral, ni fiebre ni sindrome constitu-
cional.

A la exploracién fisica se objetiva aumento de tamafio de las
epifisis tibiales superiores, atrofia muscular en los gemelos, do-
lor a la presion en la rodilla y pie izquierdo y dificultad para la
bipedestacién y para la marcha.

El hemograma, la bioquimica hematica y el estudio de coagu-
lacién son normales.

Tras descartar las posibles causas de osteoporosis secundaria
en niflos mediante estudios inmunoldgicos, hormonales, reuma-
tolégicos, estudios de absorcion y biopsia intestinal, estudios de
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Fig. 1.—Radiografia lateral del pie en la que se observa intensa osteo-
penia de los huesos del tarso y metatarso.

metabolismo del hierro, fésforo-calcio y vitamina B12-dcido f6-
lico, se llega al diagndstico de osteoporosis idiopatica juvenil.

En el estudio radiolégico se observa osteopenia intensa gene-
ralizada (fig. 1) con imdgenes de fracturas metafisarias en la ti-
bia y en el fémur de ambas piernas (fig. 2) y osteopenia de la co-
lumna lumbar con vértebras bicéncavas.

Durante los afios siguientes al diagndstico el paciente presenta
epifisidlisis de ambas cabezas femorales que precisaron fijacién
quirdrgica (fig. 3), diversas fracturas dseas ante minimos trauma-
tismos (figs. 3 y 4) y neoformacién ésea osteopordtica con frac-
turas y esclerosis metafisaria en las metéfisis distales del cubito
y radio (fig. 4) y en las proximales de ambos himeros.

Los aplastamientos vertebrales multiples ocasionaron una im-
portante cifoescoliosis dorsal.

En un estudio de resonancia magnética (RM) de hombro se
observa deformidad y alteraciones de la intensidad de sefial 6sea
en la metéfisis humeral, y se observa hipointensidad en T1 e hi-
perintensidad en T2 (fig. 5).

DISCUSION

La OIJ es una enfermedad metabdlica 6sea infrecuente descri-
ta por primera vez por Schippers' en 1938. Se han publicado me-
nos de 200 casos de esta rara patologia que afecta a nifios prepu-
berales sin historia familiar de patologia 6sea® y que no tiene
predisposicion por ningin sexo.

La etiopatogenia de esta enfermedad es desconocida, aunque
probablemente sea multifactorial*. Se han descrito casos de au-
mento de la reabsorcién 6sea independiente de la hormona para-
tiroidea y de disminucion de la formacién ésea en los que se pro-
duce aumento del calcio sérico y en la orina, con disminucién de
la concentracién de vitamina D y valores normales de fosfatasa
alcalina, hormona paratiroidea y fésforo. Los valores de vitami-
na D y de calcitonina son variables en estos pacientes, con ran-
gos desde casi indetectables hasta normales®.

Las cuatro caracteristicas principales de la OlJ son: I) co-
mienzo antes de la pubertad; 2) fracturas de los cuerpos verte-
brales y de las metéfisis de los huesos largos; 3) formacién de
hueso osteopordtico, y 4) remision gradual de la enfermedad
después de la pubertad®.

Fig. 2.—Radiografia anteroposterior de rodilla: esclerosis, deformidad
y lineas de fracturas en las metafisis femoral distal y tibial proximal.
Osteoporosis.

Fig. 3.—Radiograffa anteroposterior de la cadera: fractura patolégica
femoral producida ante un minimo traumatismo. Epifisidlisis de la ca-
beza femoral que requiri6 fijacién quirdrgica.

La OIJ afecta al esqueleto axial y al periférico, y produce do-
lor 6seo secundario a las fracturas*. Suele comenzar con dolor en
la porcién inferior de la columna vertebral y alrededor de la ca-
dera, rodillas, tobillos y pies. El tiempo de evolucién desde el
inicio del dolor hasta la primera consulta es breve, entre dos me-
ses y un afio. Los signos y sintomas de la enfermedad son varia-
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JL
Fig. 4—Radiografia anteroposterior del antebrazo: esclerosis y lineas

de fractura en las metéfisis distales del cubito y radio. Fractura patolé-
gica de la diafisis cubital.

bles, y se observa desde osteopenia radiolégica vertebral leve
hasta afectacién generalizada con dolor constante, fracturas y
deformidades incapacitantes’ como cifoescoliosis, disminucién
del volumen de la caja toracica y deformidades mutilantes de las
extremidades. De forma secundaria a todo esto, puede aparecer

A

pérdida de altura, insuficiencia respiratoria, alteraciones en la
marcha y necesidad de silla de ruedas.

Generalmente, la OlJ remite de forma espontdnea tras la pu-
bertad®, cesan las fracturas y se recupera la actividad en sujetos
leve o moderadamente afectados, mientras que en los pacientes
mads graves se produce incapacidad permanente®.

No hay marcadores bioquimicos especificos de OIJ¢. La inter-
pretacion de los perfiles bioquimicos estd limitada en la OIJ por
dos factores: primero, esta enfermedad afecta principalmente a
adolescentes que tienen aumentado el recambio éseo y, por lo
tanto, tienen elevados sus marcadores; segundo, la determina-
cion de marcadores de formacién y reabsorcién ésea mds especi-
ficos no estd al alcance de muchos hospitales, lo que limita al
clinico.

El hallazgo radiolégico inicial de la OIJ es la osteopenia gene-
ralizada con menor afectacion del craneo. La osteopenia se diag-
nostica ante el aumento de la trabeculacion vertical, lineas corti-
cales mds marcadas y la existencia de fracturas. Hay que tener
en cuenta que la pérdida de la mineralizacion ésea de la columna
y de los huesos largos puede pasar desapercibida en las radiogra-
fias convencionales, ya que es preciso que exista una desminera-
lizacion 6sea del 30 al 40% para que pueda diagnosticarse la os-
teopenia en la radiologia convencional.

La osteopenia de la columna vertebral ocasiona disminucién
de la altura de los cuerpos vertebrales tordcicos y lumbares, y
deformidad de éstos con morfologia bicéncava o en cufia®*6919,

La afectacion de los huesos largos se caracteriza por la apari-
cién de osteoporosis metafisaria, denominada osteoporosis neo-
formativa®, que es tipica de esta enfermedad y la diferencia de
otras formas de osteoporosis. La osteoporosis neoformativa sue-
le observarse en las metafisis distales del cubito, radio y fémur,
y en las proximales del fémur, tibia y peroné. La impactacion
del hueso osteopordtico recién formado produce fracturas meta-
fisarias por compresién que se localizan predominantemente en
las extremidades inferiores, a menudo son bilaterales y simétri-
cas, y afectan hasta el 65% de los nifios con OIJ**?. Estos cam-
bios no se demuestran facilmente con la radiologia convencio-
nal, aunque puede observarse una ligera discontinuidad de la
cortical dsea y una linea densa transversal en la metafisis. Las
fracturas consolidan bien con formacién de un adecuado callo

B

Fig. 5.—Resonancia magnética del hombro. A) Secuencia coronal potenciada en espin-eco T1 (TR:400/TE:20): alteracién de la forma e hipointen-
sidad de la sefial 6sea en la metéafisis humeral proximal. B) Secuencia coronal potenciada en eco gradiente T2 (TR:400/TE:20/20°):
hiperintensidad de la sefial 6sea en la metéfisis humeral proximal.
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de fractura aunque los pacientes con multiples fracturas a los
que no es posible realizar una correcta inmovilizacién pueden
desarrollar seudoartrosis.

Otras alteraciones 6seas asociadas a la OlJ son la epifisiolisis
de la cabeza femoral y las fracturas de los huesos largos ante pe-
quefios traumatismos’.

La densitometria dsea es ttil para demostrar la disminucién de
la masa 6sea®!!.

El diagndstico de OlJ se basa en los hallazgos clinicos y ra-
diolégicos tipicos y en descartar otras causas de osteoporosis
en nifios como la inmovilizacién prolongada, sindromes de
malabsorcién, anorexia nerviosa, bulimia, patologia endocrina
(gonadal, tiroidea o adrenal), sindrome de Turner, artropatias
inflamatorias, neoplasias (leucemias, linfomas y otras), trata-
mientos farmacolégicos (corticoides, antiepilépticos y hepa-
rina), causas genéticas (osteogénesis imperfecta y homocisti-
nuria)*®,

El principal diagnéstico diferencial debe hacerse con la osteo-
génesis imperfecta, en la que existe historia familiar de fracturas,
escleras azules, alteraciones de la denticién, y huesos largos del-
gados y excesivamente largos (en la OIJ son de anchura normal
y con la cortical adelgazada) y son raras las fracturas metafi-
sarias'.

El diagnéstico debe realizarse por la historia clinica, la explo-
racion fisica, la bioquimica, los hallazgos radiolégicos y la me-
dida del contenido mineral 6seo.

290

BIBLIOGRAFIA

10.

11.

. Schippers JC. Maandschr Kindergeneesk. 1938;8:109-17.
. Dent CE, Friedman M. Idiopathic juvenile osteoporosis. Q J Med.

1965;34:177-210.

. Smith R. Idiopathic juvenile osteoporosis: experience of twenty-one

patients. Br J Rheumatol. 1995;34:68-77.

. Yagiie M, Rapado A, Dfaz Curiel M. Idiophatic juvenile osteoporo-

sis. Med Clin (Barc). 1993;100:223-7.

. Villaverde M, De Inocencio J, Merino R, Garcia-Consuegra J. Diffi-

culty walking. A presentation of idiopathic juvenile osteoporosis. J
Rheumatol. 1998;25:173-6.

. Kauffman RP, Overton TH, Shiflett M. Osteoporosis in children and

adolescent girls: case report of idiopathic juvenile osteoporosis and
review of the literature. Obstet Gynecol Surv. 2001;56:492-504.

. Smith R. Idiopathic osteoporosis in the young. J Bone Joint Surg

(Br). 1980;62 B:417-27.

. Figueroa M, Gonzilez C, Martinez M, Palacio M. Idiopathic juvenile

osteoporosis: 2 case reports and review of the literature. Med Clin
(Barc). 1988;90:208-10.

. Parker BR. Idiopathic juvenile osteoporosis. AJR Am J Roentenolog.

1981;136:1035.

Houang MTW, Brenton DP, Renton P, Shaw DG. Idiopathic juvenile
osteoporosis. Skel Radiol. 1978;3:17-23.
Chlebna-Sokol D, Loba-Jakubowska E, Sikora A. Clinical evaluation

of patients with idiopathic juvenile osteoporosis. J Pediatr Orthop B.
2001;10:259-63.

. Shapiro JR, Rowe DW. Imperfect osteogenesis and osteoporosis. N

Engl J Med. 1984;31:1738-40.

Radiologia 2005;47(5):287-90 66



