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poco después de la
pubertad. Situaciones de
osteopenia en la infancia
condicionaran apariciéon
temprana de osteoporosis.

. Los factores que
contribuyen a la
osteoporosis en nifos
y adolescentes son
genéticos, nutricionales y
asociados al estilo de vida.
Todo aquello que afecte a
estos factores condiciona
riesgo de osteoporosis en
edades tempranas.

. El control de la

“*" mineralizacion 6sea es
obligatorio para el pediatra.
Este debe identificar a

los nifios con riesgo de
desarrollar osteopenia

y aplicar medidas
preventivas y terapéuticas
adecuadas.

. Como forma

= primaria, destaca la
osteogénesis imperfecta.
Se caracteriza por déficit o
alteracion en la produccion
de colageno tipo I.

.‘, Como causas

= secundarias, las
enfermedades croénicas,
sus tratamientos y

la inmovilidad que
condicionen seran
causantes de osteoporosis.

. Como medidas no
farmacoldgicas,

destacan el control de

la enfermedad de base

y de los tratamientos, el

aumento de la exposicion

solar y una nutricién

adecuada. El ejercicio

de impacto favorece la

formacién ésea.
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Introduccion

El crecimiento y la mineralizacién del esque-
leto es un proceso continuo que tiene lugar
durante la infancia, pubertad y adolescencia'.
La acumulacién de masa désea es un proceso
dindmico entre las fuerzas que forman hueso
(depésito) y las que incitan su pérdida (resor-
cién). Es preciso un equilibrio entre ambos
fenémenos para el crecimiento y manteni-
miento del hueso?.

La adquisicién de masa 6sea resulta de la
interaccién de varios factores (genéticos,
raciales, nutricionales, hormonales, estilo
de vida y actividad fisica). El factor gené-
tico determina hasta el 80% de la densidad
mineral ésea (DMO) en jévenes y el 20%
restante es debido a factores exégenos?.
Durante el periodo de crecimiento, la ma-
sa 6sea aumenta hasta alcanzar un valor
miximo poco después de la pubertad*. En
consecuencia, es durante esas épocas de la
vida cuando pueden producirse situaciones
de osteopenia que condicionen la aparicién
temprana de patologia osteoporética en la

edad adulta’.

Definicion

La masa 6sea se diagnostica en base a la des-
viacién estindar (DE) de DMO respecto a la
media de pico de masa Gsea en adultos jéve-
nes del mismo sexo, denominado T-score. En
nifios es necesario definir el Z-score, o nime-
ro de DE que se aleja la DMO del paciente
respecto a la media de los controles sanos de
su edad y sexo.

La osteopenia es la pérdida de masa dsea
por unidad de volumen. Se define como
un Z-score entre —1 y —=2,5 DE y de osteo-
porosis por debajo de —2,5*. La osteoporosis
es el estado patoldgico del esqueleto debi-
do a la osteopenia. Es un sindrome clinico
caracterizado por la pérdida paralela de
mineral y matriz éseas, que se manifiesta
con una fragilidad ésea mayor y riesgo de
fracturas’.

Especificamente en nifios, se define como
osteoporosis la existencia de un Z-score in-
ferior a —2, asociado a una o mis fracturas
clinicamente significativas, considerdndose
como tal:

— Una fractura de huesos largos de extremida-
des inferiores.

— Una fractura por compresién vertebral.

— Dos fracturas de huesos largos de extremi-
dades superiores*.
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Epidemiologia

En los paises desarrollados, la osteoporosis
es la osteopatia metabdlica mas comin. En
EE. UU,, alrededor de un 21 a un 30% de
las mujeres posmenopdusicas presentan la
enfermedad y hasta un 54% mds presentan
niveles bajos de DMO. En Espafia, debido al
envejecimiento de la poblacién, la osteoporo-
sis es una de las enfermedades crénicas mds
frecuentes.

Es la alteracién metabdlica ésea mds fre-
cuente en humanos, siendo cada vez mis
reconocida en nifios y adolescentes. Se ha
llegado a sugerir incluso que la osteoporosis
senil es una enfermedad de inicio en la edad
pedidtrica®®.

Etiopatogenia

Existen numerosos trastornos asociados con
la osteopenia y la osteoporosis, por varios me-
canismos™:

— Defecto genético primarios que afecte:

* la estructura y/o ensamblaje del coligeno;

* vitamina D o gen del receptor de la vitami-
na D;

* osteocalcina;

* receptor de estradiol.

— Dafio secundario a un desorden nutricional,
endocrino, iatrogénico o provocado por una
enfermedad crénica.

Los factores que contribuyen a la osteoporosis
en nifios y adolescentes son tanto genéticos,
como nutricionales, como asociados al estilo
de vida (tabla 1). Las enfermedades o trata-
mientos crénicos que afecten a estos factores
durante la infancia y la adolescencia pueden
condicionar una deficiente mineralizacién
Gsea ya en estas edades, y ser responsables de
una osteopenia, con el consiguiente riesgo
para la aparicién de osteoporosis en edades
tempranas de la vida'™'2

Clasificacion

Segun la etiologia de la osteoporosis, puede
clasificarse en formas primarias y secundarias:

Formas primarias

No existe relacién con ninguna patologia vy,
aunque se puede presentar a cualquier edad,
se observa sobre todo en las mujeres meno-
pausicas.

Existen ademds formas clinicas especialmente
relacionadas en la edad pedidtrica:
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Definiciones

La osteopenia es

la pérdida de masa

6sea por unidad de
volumen. Se define
como disminucién de

la densidad mineral
6sea entre -1y -2,5
desviaciones estandar
para edad, sexo, altura 'y
estadio puberal.

La osteoporosis se
presenta con una
disminucién de la
densidad mineral 6sea
por debajo de 2. Se
caracteriza por la pérdida
paralela de mineral y
matriz 6seos, provocando
mayor fragilidad ésea y
riesgo de fracturas.

>y
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Epidemiologia

La osteoporosis es la
osteopatia metabdlica
mas comun y la alteracion
metabdlica 6sea mas
frecuente en humanos,
siendo cada vez mas
reconocida en nifos

y adolescentes. En
Espafia, es una de las
enfermedades crénicas
mas frecuentes.
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Tabla 1. Factores causales osteoporosis en la infancia.

Factores genéticos

Hdbitos nutricionales

Estilos de vida

Etnia blanca o asidtica

Dieta rica en sal, proteinas,

Inactividad

fésforo, fibra

Historia familiar materna de
osteoporosis o fracturas

Bajo peso, fallo de medro
Sobrepeso

Retraso puberal, menarquia
tardia

Sedentarismo

Excesiva ingesta de alcohol,
bebidas carbonatadas y
cafeina

Tabaquismo

Hébito tabdquico materno

Balance calérico insuficiente

Ingesta insuficiente de calcio

Déficit de vitamina D

Alteracién genética colageno

Osteogénesis imperfecta. Es un sindrome de
fragilidad 6sea ocasionado por la mutacién
de genes que codifican para la sintesis os-
teobldstica de coldgeno tipo I y un trastorno
hereditario caracterizado por un déficit en la
produccion de este coldgeno o por la sintesis
de coldgeno patoldgico. Su manifestacién
clinica es variable y se reconocen cuatro tipos
clasicos, segun Sillence (1979):

* Tipo I, el mis leve, con estatura normal, de-
formidades 6seas minimas o ausentes y frac-
turas muy infrecuentes antes de la pubertad.

* Tipo II, fracturas prenatales y eventual
muerte intradtero.

* Tipo III, estatura pequefia y multiples frac-
turas que condicionan deformidades graves.

* Tipo 1V, con deformidades y enanismo
menos pronunciados. En general, los tipos III
y IV son progresivos y se asocian con dolores
crénicos.

En los dltimos afios se han descrito nuevos
tipos, inicialmente incluidos en los 4 tipos
basicos™:

* Tipo V, que caracteristicamente forma ca-
llos hipertréficos.

* Tipo VI, moderada-severa, con un peculiar
trastorno de las capas dseas (patrén de esca-
mas de pescado). Existen evidencias de un
defecto grave de la mineralizacién.

* Tipo VII, con fenotipo moderado a letal.

* Tipo VIII, presentan enfermedad grave y en
ocasiones mortal.

* Tipo IX, se parece a los VII y VIII sin pre-

sentar rizomielia.

La ausencia o disfuncién de las chaperonas
del colageno SERPINH1 y FKB10 han sido
descritas como causantes de los tipos X y XI,
respectivamente, (formas graves).

En los casos dudosos, el diagndstico se facilita
por los antecedentes familiares, las escleré-
ticas azules y las anomalias dentarias. La ra-
diologia también puede ser util y, en cuanto

a los exdmenes de laboratorio, se observa un
aumento de la fosfatasa alcalina sérica y de la
hidroxiprolina y el calcio urinarios. El trata-
miento médico se basa en los bisfosfonatos,
asociados a medidas ortopédicas y kinesiols-
gicas. Los recientes conocimientos sobre la fi-
siopatologia de la osteogénesis han favorecido
la aparicién de nuevos fiarmacos, tales como
los inhibidores del RANKL (denosumab) y
otros futuros tratamientos, como los inhibi-

dores de Catk?®.

Osteoporosis idiopdtica juvenil. Es una pato-
logia infrecuente que, en general, comienza
en el esqueleto axial y se presenta entre los 8
y los 14 afios en sujetos sanos. Los primeros
sintomas consisten en dolor lumbar y de am-
bos pies, con dificultad para la deambulacion.
En el aspecto radiol6gico, pueden presentarse
fracturas vertebrales. En la mayoria no se
indica tratamiento médico, dado que tiende
a la resolucién espontinea, pero se requiere
un tratamiento de soporte para proteger la
columna vertebral.

Formas secundarias

La baja DMO es consecuencia de tratamien-
tos médicos diversos u otras patologias. Entre
estas se destacan las nefropatias y enfermeda-
des metabdlicas, hematoldgicas, endocrinolé-
gicas, gastrointestinales y reumatolégicas, asi
como otros trastornos sistémicos crénicos”!

(tabla 2).

Causa nutricional. Situaciones de deprivacién
nutricional crénica se acompafian de osteope-
nia, tal y como ha sido puesto en evidencia en
la enfermedad celiaca, que es el ejemplo tipi-
co, con osteoporosis generalmente asociada
a retraso ponderal principalmente producida
por la malabsorcién de calcio y vitamina D.
Otros ejemplos son la fibrosis quistica, la
anorexia nerviosa y ciertas enfermedades in-
flamatorias intestinales crénicas. Igualmente,
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Tabla 2. Clasificacion de la osteoporosis en la infancia

Osteoporosis primaria

Osteogénesis imperfecta

Osteoporosis idiopdtica juvenil

Sindrome osteoporosis-seudoglioma

Osteoporosis secundaria

Pardlisis cerebral

Dafio espinal/espina bifida
Atrofia musculoespinal
Dafio cerebral

Discapacidad

Citocinas inflamatorias

Artritis idiopdtica juvenil

LES

Dermatomiositis

Glucocorticoides sistémicos

Movilidad reducida

Desorden pubertad
Talasemia major
Anorexia nerviosa

Dafio gonadal RDT/QMT
Sindrome Klinefelter

Galactosemia

Alteracién nutricional
Anorexia nerviosa
Enfermedad crénica
Enfermedad inflamatoria
Fibrosis quistica

Malignidad

Enfermedad reumatolégica

Sindrome nefrético

Distrofia muscular

Leucemia
Tumores

Trasplante

Fibrosis quistica

LES: lupus eritematoso sistémico; QMT: quimioterapia; RDT: radioterapia.

estados que comportan un incremento en los
requerimientos nutricionales, como la lactan-
cia en madres adolescentes, pueden favorecer
también un cierto grado de osteopenia.

Enfermedad reumdtica en la infancia. Se ha
observado un menor indice de formacién
de hueso en las fases activas de la enferme-
dad y una acumulacién deficiente de la masa
esquelética. Sobre tal base, hechos criticos
negativos como la artritis, la anorexia, el re-
traso en el comienzo de la pubertad y el uso
de algunos medicamentos ejercen un notable
efecto en una menor acumulacién de la masa
6sea méxima. La artritis idiopdtica juvenil es
un buen ejemplo de osteoporosis secundaria.
Los pacientes presentan una reduccién en la
mineralizacién ésea, en relacién directa con el
tiempo de evolucion y el tratamiento utiliza-
do, que en general es de corticoides. El lupus
eritematoso sistémico, la dermatomiositis ju-
venil y otras enfermedades reumdticas sisté-

micas también presentan un riesgo incremen-
tado de osteoporosis. Los niveles aumentados
de diversas citocinas inflamatorias, como la
interleucina 1 y la 6, también se relacionan
con una menor masa ésea, siendo conocido
su papel como estimulo en la diferenciacién y
la proliferaciéon de osteoclastos. Los medica-
mentos, incluyendo los antiinflamatorios no
esteroideos y el metotrexato, pueden contri-
buir a la pérdida de densidad ésea; asimismo,
los glucocorticoides estin reconocidos como
potentes inductores de osteoporosis, con una
pérdida cualitativa y cuantitativa de masa
6sea, afectando principalmente a la columna
lumbar',

Nefropatia. En las nefropatias, tanto por la
utilizacién de corticoides en su tratamiento,
como por las alteraciones metabdlicas y en-
docrinas en procesos como las tubulopatias o
en la insuficiencia renal, encontramos elevada
prevalencia de osteoporosis.
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Etiologia y clasificacion
Los factores que
contribuyen a la
osteoporosis en nifios

y adolescentes son
tanto genéticos, como
nutricionales, como
asociados al estilo de
vida.

La osteoporosis se
divide en formas
primarias y secundarias.
Las formas primarias
son la osteogénesis
imperfecta y osteoporosis
idiopatica juvenil. Las
formas secundarias son
debidas a enfermedad
crénica o tratamientos
asociados. Entre estas
destacan las nefropatias
y enfermedades
metabdlicas,
hematolégicas,
endocrinoldgicas,
gastrointestinales y
reumatologicas, asi como
trastornos sistémicos
crénicos.
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Clinica

La disminucién de la masa
6sea es asintomatica.

Los sintomas de la
osteoporosis aparecen

en fases avanzadas de la
enfermedad, normalmente
secundarios a la aparicion
de fracturas. Por ello, es
clave la identificacion de la
poblacién de riesgo.
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Especial atencién merece la hipercalciuria,
que puede ser un hallazgo secundario a una
mayor resorcién ésea, ya que un 15% de los
pacientes hipercalcidricos presentan pérdida
de masa 6sea®.

Neuropatia cronica. El uso continuado de cor-
ticoides provoca disminucién de la DMO'.

Paciente trasplantado y oncolégico. En general,
presentan un riesgo multifactorial de osteopo-
rosis (inmovilizacién, tratamiento médico, etc.).

Endocrinopatia. También en varias endocri-
nopatias, especialmente la diabetes mellitus,
los hipogonadismos, el déficit de GH, el hi-
pertiroidismo, el sindrome de Cushing, el
Cushing iatrogénico por corticoterapia y el
sindrome de Turner, se observa una disminu-
cién de la DMO™%,

Enfermedades hematoldgicas. Se ha descrito
una elevada incidencia de osteoporosis en los
pacientes con talasemia y drepanocitosis.

Inmovilizacion. Se ha descrito pérdida de
masa 6sea en los pacientes inmovilizados,
especialmente en los afectados de patologias
neuroldgicas y ortopédicas. En estos pacien-
tes, la osteoporosis se produce por un des-
equilibrio en la mineralizacion ésea a favor de
la resorcién, consecuencia de la reduccién de
las fuerzas mecanicas aplicadas al hueso.

Acidosis metabilicas primarias o secundarias. El
hueso es uno de los principales encargados
de regular el equilibrio dcido-base del orga-
nismo, de tal forma que en situaciones de
acidosis libera fosfato-cilcico repercutiendo
negativamente en su mineralizacién®.

Manifestaciones
clinicas

La osteoporosis es una enfermedad silente.
La disminucién de la masa 6sea es asintoma-
tica, ya que los sintomas aparecen tardiamen-
te, en fases establecidas de la enfermedad. Es
por ello de vital importancia identificar a los
pacientes de riesgo e interrogar sobre posi-
bles sintomas o signos asociados que, aunque
infrecuentes, pueden ser clave para su detec-
cién, tales como:

— Dolores de espalda que dificultan el suefio y
aumentan con las movilizaciones.

— Estancamiento o incluso disminucién de
talla por fracturas o disminucién de tamafio
de los cuerpos vertebrales.

— Alteracién del estado general, dolor genera-
lizado. Dificil de valorar en nifios con enfer-
medad crénica.

— Alteraciones sugestivas de los cuerpos verte-
brales en la radiografia de columna (vértebras
aplanadas, bicéncavas, aplastamientos...), so-
bre todo a nivel cérvico-dorsal, en la proyec-
cién lateral.

Métodos diagnosticos

La osteoporosis a menudo puede pasar inad-
vertida si no se piensa en ella, por su inicio
insidioso y por la falta de sensibilidad de
los métodos diagndsticos convencionales. La
desmineralizacién 6sea no se manifiesta clini-
camente hasta que no se alcanzan pérdidas de
un 30% de DMO. En la actualidad, dispone-
mos de las siguientes herramientas de estudio
de la masa 6sea en nifios™?:

Densitometria ésea. Es un método rapido, pre-
ciso, seguro y disponible en nifios. Sus princi-
pales indicaciones son:

-La evaluacién de la masa dsea e identifica-
cién de aquellas situaciones patolégicas que
influyan negativamente en el pico de masa
Osea.

-Evaluar la severidad de la desviacién frente a
los valores de referencia.

-Monitorizar los cambios Gseos en diferentes
etapas.

-La técnica de absorciometria radiolégica de
doble energia es el método de referencia en
nifios. Este método de medicién dispone de
las base de datos mds grandes en relacién con
cualquier otra técnica de medicién de densi-
dad 6sea, ya que en la actualidad existen valo-
res de referencia de amplios grupos de pobla-
cién infantil y adolescentes. La interpretacion
de sus resultados debe tener en cuenta la base
de datos utilizada, facilitada por el fabricante
o por estudios locales.

Laboratorio. La medicién bioquimica de los
pardmetros de formacién y resorcién désea nos
ofrece una representacién dindmica de la acti-
vidad del tejido 6seo, aunque no relacionada
directamente con la masa 6sea ganada duran-
te la etapa de crecimiento.

Deben determinarse los niveles de parathor-
mona y de los marcadores de remodelado
6seo. Los marcadores de formacién 6sea mds
utilizados (funcién osteobldstica) son la os-
teocalcina y la fosfatasa alcalina Gsea.

Son marcadores de resorcién (funcién os-
teocldstica), los niveles de fosfatasa 4cida-
tartratoresistente y la eliminacién urina-



ria de desoxipiridinolina o de la fraccién
telopeptidica C-terminal del coldgeno en ori-
na (CrossLaps o CTX).

Radiografia simple. La radiografia de columna
anteroposterior y lateral ayuda a descartar
fracturas incluso en pacientes asintomaticos,
ya que pueden presentar microfracturas.
Biopsia dsea. Puede ser util para estudiar la
arquitectura ésea y valorar la disminucién en
la interconexién trabecular o para evaluar el
efecto de un tratamiento. Poco utilizada en
nuestro medio.

Diagnostico de la
osteoporosis en la
edad infantil

El diagnéstico de osteopenia en nifios debe
incluir una historia clinica completa, busque-
da de factores asociados y realizacién de prue-
bas para evaluar DMO vy la cinética ésea?

(tabla 3).

Prevencion de la
osteoporosis desde la
edad pediatrica

La prevencién de la osteoporosis en la edad
pedidtrica es la mejor estrategia para dismi-
nuir el riesgo de fracturas y la discapacidad
fisica en edades avanzadas®.

Es bien conocido que la adquisicién de un
«pico de masa ésea» adecuado es el factor
mds importante para la prevencién de la
osteoporosis en el adulto. Dado que este se
adquiere durante las primeras décadas de
la vida, el control de la mineralizacién del
hueso durante la etapa infantil supone una
obligacién ineludible para el pediatra. Este
debe identificar a los nifios con riesgo de
desarrollar osteopenia con el objeto de apli-
car medidas preventivas y terapéuticas ade-
cuadas para evitar la disminucién de masa
6sea. Las recomendaciones para la poblacién
infantil de riesgo son:

-Mantener una adecuada ingesta de calcio en
la dieta (1.200 a 1.500 mg/dia).

-Evitar ingesta excesiva de sodio y proteinas.
-Evitar alcohol y tabaco.

-Exposicién solar regular y/o suplementos de
vitamina D si posible déficit.

-Actividad fisica regular.

-Evitar estilos de vida sedentarios.

-Control del peso corporal.

-Control de firmacos potencialmente nocivos.
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Tabla 3. Algoritmo diagndstico de la osteoporosis
ante un paciente pedidtrico de riesgo

a. Historia clinica completa

b. Identificar factores de riesgo y factores
asociados

c. Densitometria ésea:

DXA

Estudio de columna vertebral o corporal fotal

Si el valor es menor de 2 DE, se habla de baja
densidad 6sea para la edad cronolégica o una
baja densidad mineral ésea para el rango esperado
para la edad

d. Estudio metabolismo éseo:

Sangre:

Bioquimica: 1,25 (OH) vitamina D3, 25-(OH)
vitamina D3, PTH, calcio, fosfato, fosfatasa alcaling,
albomina

Perfil hormonal: GH, IGF1, FSH, LH, TSH, T4 libre
Parémetros resorcién ésea: Cross-lap, telopéptido
NTX y CTX, fosfatasa alcalina ésea y fosfatasa
4cida fartrato-resistente (FATR)

Orina:

1.2 orina de la mafiana en ayunas: sedimento con
calcio, creatining, citrato, fosfato

2.2 orina de la mafiana: desoxipiridinolina

Orina 24 h: NTX y CTX, disponible en algunos

centros

CTX: carboxiterminal; DE: desviacién estandar; DXA:
absorciometria radiolégica de doble energia; FSH:
hormona foliculoestimulante; GH: hormona de crecimiento;
IGF-1: factor de crecimiento insulinico tipo 1; LH: hormona
luteinizante; NTX: amino-terminal; PTH: parathormona, T4:
tiroxina.

-Identificar y tratar los trastornos con efecto
sobre la masa dsea.

Tratamiento de la
osteoporosis en la
infancia

En el paciente pedidtrico con diagnéstico de
osteoporosis, la obtencién de una masa Gsea
normal constituye un objetivo primordial del
tratamiento ya que, de no alcanzarse, quizds
no pueda ser reparado o restituido en etapas
posteriores de la vida. El objetivo es mejorar
el depdsito de masa ésea y prevenir o reducir
el riesgo de fracturas.

Existen multiples medidas no farmacolégi-
cas que han demostrado mejoria en la salud
6sea de la poblacién pedidtrica, como son
el control de la enfermedad de base y de los
tratamientos osteotéxicos, el aumento de la
exposicién solar y una nutricién adecuada’®.
El ejercicio que soporta peso (de impacto) se
ha descrito como factor favorecedor de la for-
macién ésea, sobre todo si va asociado a unos

Lectura rapida

h 4
v

Diagnéstico

Para el diagnéstico,

es fundamental una
completa historia

clinica y la busqueda

de factores asociados.
Ante un paciente de
riesgo se debe realizar
determinacion de la
densidad mineral ésea
mediante densitometria
6sea (DEXA) y estudiar la
cinética 6sea mediante
parametros de formacién
y resorcién 6sea.

>y
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Lectura rapida

h 4
v

Tratamiento

La prevencion de la
osteoporosis desde la
edad pediatrica es el
mejor tratamiento de la
osteoporosis. Una vez
establecida, el tratamiento
incluye fundamentalmente
suplementacion de

calcio y vitamina D,

los bifosfonatos y

los inhibidores de

RANKL. Existen nuevos
tratamientos que se
encuentran en fase
experimental.
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aportes adecuados de calcio y vitamina D*.
El tratamiento incluye fundamentalmente su-
plementacién de calcio y vitamina D, citrato,
asi como los bifosfonatos®* (tabla 4). Existen
otros tratamientos, de uso mds controvertido,
como la calcitonina y la terapia hormonal,
con poca experiencia en pacientes pedidtricos.
Ademis, se ha la mostrado eficacia de nuevos
firmacos en pacientes con osteogénesis im-
perfectas.

Calcio y vitamina D. Las dosis de calcio re-
comendadas diariamente son: 500 mg de 1-3
afios, 800 mg de 4-8 afios y 1.300 mg de
9-18 afios. Si no se llega a estos niveles o hay
osteopenia, se deberia suplementar con calcio
y vitamina D. Las recomendaciones de dosis
diaria recomendada de vitamina D seria 400
UI pero dosis mayores se han demostrado efi-
caces de hasta 2.000 Ul/dia en pacientes con
osteopenia®.

Bifosfonatoes. Los bifosfonatos son inhibidores
de la resorcién osteocldstica. Existen nume-
rosos tipos de bifosfonatos, desde los de uso
oral diario (alendronato) hasta los de admi-
nistracién por via intravenosa (pamidronato).
Los mds potentes son los de tercera genera-
cién, como es el dcido zoledrénico, que ha
demostrado aumentar la masa Gsea y reducir
la pérdida en pacientes con osteoporosis. Se
recomienda combinar su uso con suplementos
de vitamina D y calcio para evitar hipocalce-
mias debidas al tratamiento. Se deben vigilar
los efectos secundarios, sobre todo a nivel
gastrointestinal (esofagitis, tlcera géstrica)
y ocular (conjuntivitis, uveitis). Su adminis-
tracién por via parenteral puede provocar
ademds sindrome seudogripal. Estin contra-
indicados en el caso de fractura reciente, ya
que dificulta su consolidacién. Las dosis se
exponen a continuacién®? (tabla 4).

Citratos. Suplementos de citrato potdsico oral

(2-4 mEqg/kg/dia repartido en 2-3 tomas). En

Tabla 4. Dosis de bifosfonatos en la infancia

casos de hipocitraturia, especialmente si se
acompafia de hipercalciuria.

Inhibidores del RANKL (denosumab). Es
un anticuerpo monoclonal que se une al
RANKL, impidiendo la activacién de su re-
ceptor RANK. Inhibe la formacién, la fun-
cién y la supervivencia del osteoclasto, lo que
lleva una disminucién de la resorcién 6sea en
el hueso cortical y trabecular. Ha mostrado
eficacia en la osteogénesis imperfecta tipo

VIS,

Terapia hormonal. La prevencién del hipogo-
nadismo parece ser muy efectiva en prevenir
la osteoporosis, asi como las deformidades
Gseas. Se ha propuesto terapia con estrégenos
transdérmicos para nifias y gonadotropina co-
riénica humana para nifios"™.

Calcitonina. Ha demostrado, combinada con
calcio por via oral, reducir el dolor 6seo y me-
jorar los hallazgos radiolégicos de osteopenia.
La dosis usada es de 100 UI de calcitonina 3
veces a la semana durante un afio, combinado
con 250 mg de calcio. Se puede usar por via
intravenosa o intranasal'’.

Otros futuros tratamientos. Inhibidores de Ca-
tk (odanacatib), asi como terapia génica y
trasplante de médula dsea, todos ellos en fase
experimental en pacientes con osteogénesis
imperfecta®.

Ante un paciente de riesgo recomendamos el
siguiente algoritmo terapéutico:

-Tratamiento profilactico a todos los nifios
de riesgo: ejercicio, dieta y si no llegan a los
requerimientos de vitamina D y calcio, iniciar
suplementos.

-En el caso de osteopenia en la densitometria,
iniciar tratamiento con suplementos de vita-
mina D y calcio.

-En el caso de osteoporosis (pico de masa
6sea inferior a 2) iniciar tratamiento con bi-
fosfonatos junto con calcio y vitamina D.

Pamidronato

1-2 mg/kg

(méximo 60 mg) cada 3 meses via

infravenosa en 4 h

Alendronato Via oral

< 20 kg: 5 mg al dia
20-35 kg: 10 mg al dia
> 5 afos: 0,05 mg/kg/dosis via

Zolendronato
intravenosa

En > 1-2 afios
Con premedicacién con paracetamol
por sindrome seudogripal

Dosis acumulada:
35 mg/semana < 30 kg

70 mg/semana > 30 kg

Mayor potencia y duracion del efecto

(méximo 4 mg) cada 6 meses
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