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IMÁGENES EN OSTEOLOGÍA

PICNODISÓSTOSIS

Se trata de un paciente de 40 años que acu-
de por dolores generalizados con una antigua
historia de fracturas al mínimo trauma-
tismo en ambos fémures. La historia fa-
miliar no tenía relevancia. En la explora-
ción física resalta la baja estatura con manos
y pies pequeños, la cabeza es grande, con
frente abultada y mandíbula prominente.
En la serie radiográfica se aprecia en crá-
neo (fig. 1) las fontanelas muy visibles y
suturas muy ensanchadas. Hay hiperden-
sidad de la base y zona frontal. Resalta la
hipoplasia del maxilar inferior que apa-
rece esclerosado con ángulo mandibular
abierto.
En la radiografía de pelvis y fémures (fig.
2) resaltan las fractura antiguas tratadas
con osteosíntesis placa-tornillos. El fémur
izquierdo aparece hiperdenso con dismi-
nución de la cavidad medular.
En la radiografía de mano (fig. 3) aparece
hiperdensidad de los huesos del antebra-
zo y segundo metacarpiano con acorta-

miento de los metacarpos. En las tres pri-
meras falanges hay fragmentación de la
zona distal. En el pie (fig. 4), hiperdensi-
dad generalizada con fragmentación de fa-
langes distales.
El cuadro corresponde a una picnodisós-
tosis, enfermedad ósea condensante, con
preferente afectación de cráneo mandíbu-
la y falanges además de fragilidad ósea, tal
como fue descrita por Maroteaux y Lamy.
Su diagnóstico diferencial preferente es
con la osteoporosis y la disóstosis cleido-
craneal.
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