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La osteopetrosis infantil maligna (OIM) es una rara displasia 6sea caracterizada
por un aumento de la densidad 6sea y desaparicion de la cavidad medular INTRODUCCION
debido a una disfuncidon de los osteoclastos. Uno de los rasgos tipicos de la

enfermedad son las fracturas patoldgicas vy su dificil manejo con osteosintesis.

Varon de 8 anos diagnosticado de OIM con antecedentes de fracturas manejadas de
forma ortopédica. Ademas, presenta ceguera y un déficit de vitamina D. En los
estudios radiologicos previos de RMN, se observa un engrosamiento 6seoy
tortuosidad de nervios Optico, y en la serie 6sea se ve una esclerosis 0sea con imagen
de hueso dentro de hueso en la mayor parte del esqueleto.

El paciente acude a urgencias tras
traumatismo de baja energia en miembro
inferior derecho, a la exploracion fisica presenta
acortamiento y rotacion externa del mismo, sin
afectacion neurovascular. Se llega al diagnéstico
de fractura subtrocantérea de fémur derecho
tras la confirmacion radiolégica. De manera
urgente se coloco una traccion de partes
blandas y de forma programada se realizo una
reduccion abierta y osteosintesis con clavo
‘endomedular elongable mas osteotomia
correctora de la curvatura femoral que se fijo
con 2 placas antirrotatorias.
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Evolucion inicial favorable, comenzando la RHB vy Ia
deambulacion con carga al mes de la cirugia. A los 4 meses
presenta fractura de tibia y peroné contralaterales que se
tratan ortopédicamente. Al noveno mes, el servicio de
Oncohematologia indica el trasplante hematopoyético con el
objetivo de corregir el defecto en la mineralizacion 6sea y asi
disminuir el riesgo de fracturas y complicaciones oseas.

Un ano después, el paciente presenta buena consolidacion
de las fracturas y deambula sin ayudas.

La OIM es una enfermedad rara con dificil manejo ortopédico. Las caracteristicas
marmoreas del esqueleto favorecen la fragilidad 6sea, como en |la osteogenesis CONCLUSION
imperfecta, aunque de solucion quirurgica mas compleja.
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