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RESUMEN

La enfermedad de Albers-Schémberg u osteopetrosis es un raro padecimiento 6seo.
La osteomielitis mandibular es una infrecuente complicacién de esta enfermedad.
Por ello y por lo interesante de la presentacion clinica de ambas entidades, nos
propusimos como objetivo presentar este caso. Este paciente masculino de 32 afios
con antecedentes de enfermedad de Albers-Schomberg de tipo adulta benigna que
dos afios atras acudi6 a consulta y refirié haberse realizado una exodoncia once
meses antes, a partir de lo cual presenté aumento de volumen facial y dolor de
intensidad variable con periodos de agudizacion. Luego del estudio clinico e
imagenolégico se llegé al diagnéstico de una osteomielitis mandibular como
complicacion de su enfermedad de base. Se aplicé terapia antimicrobiana, exéresis
del hueso necrdético y oxigeno hiperbérico. A los dos afios acudié a consulta con una
reagudizacion del proceso, se le produjo la expulsiéon espontanea de un secuestro
6seo y se decidio la realizacion de una mandibulectomia parcial mas reconstruccion
con placa mandibular. En estos momentos el paciente no presenta signos de
reagudizacion del proceso y se mantiene bajo vigilancia estricta a los tres meses de
realizada la intervencién quirdrgica.

Palabras clave: enfermedad de Albers-Schémberg, osteopetrosis, osteomielitis,
mandibula, procesos sépticos odontégenos, terapia hiperbarica.
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ABSTRACT

Albers-Schomberg disease or osteopetrosis is a rare bone condition. Mandibular
osteomyelitis is an infrequent complication of this disease. It was for this reason,
alongside the peculiar clinical presentation of both entities, that we decided to
present this case.

A male 32-year-old patient with a history of benign adult Albers-Schomberg disease
attended consultation two years ago and stated to have undergone exodontia
eleven months before, after which he had had facial swelling and pain of variable
intensity with acute episodes. Clinical and imaging studies led to the diagnosis of
mandibular osteomyelitis as a complication of his underlying condition. Treatment
consisted of antimicrobial therapy, exeresis of the necrotic bone and hyperbaric
oxygen. Two years later the patient came back to consultation with a relapse of the
acute pain process. Spontaneous expulsion of an osseous sequestrum was
performed, followed by partial mandibulectomy and reconstruction with a
mandibular plate. At this moment the patient does not present any signs of relapse
of the acute pain process. Three months after surgery, he remains under strict
surveillance.

Key words: Albers-Schomberg disease, osteopetrosis, osteomyelitis, mandible,
odontogenic septic processes, hyperbaric therapy.

INTRODUCCION

El término osteopetrosis es derivado de las palabras griegas "osteo"hueso y
"petros" piedra. El radidlogo aleman Heinrich Ernst Albers-Schémberg describié la
osteopetrosis en 1898, pero su primera publicacion se realiz6 en 1904.%? El nombre
de hueso pétreo fue dado por Karshner en 1926. Esta condicién es también
conocida como "la enfermedad de los huesos marméreos” o "osteosclerosis fragilis
generalisat”. La prevalencia esta estimada en alrededor de 0,005 % de la
poblacién.?

La osteopetrosis es un raro desorden genético causado por una reabsorcién 6sea
aberrante mediada por los osteoclastos. Existe una formacién ésea normal con un
fallo en la reabsorcion fisioldgica, la que se deriva en una esclerosis 6sea
generalizada y una reduccion del hueso esponjoso.® El hueso en estos pacientes
tiende a presentar un compromiso del aporte vascular y, por tanto, la infeccion
local es mas propensa a desarrollar osteomielitis, una conocida complicacién que
presenta un 10 % de los casos.*® Por lo infrecuente e interesante de la
presentacion clinica actual de ambas entidades; el reto que constituye su
diagndstico y el complejo manejo terapéutico, nos propusimos como objetivo
presentar este caso.

PRESENTACION DEL CASO

Este paciente masculino de 32 afios de edad con antecedentes de enfermedad de
Albers- Schémberg de tipo adulta benigna que dos afios atras acudié a consulta y
refirié haberse realizado la exodoncia once meses antes, a partir de lo cual
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presenté aumento de volumen facial y dolor de intensidad variable, motivo por el
cual acudié a otros centros médicos, los que le indicaron tratamiento con diferentes
antimicrobianos y al no resolver el cuadro clinico, se personé en el nuestro.

El examen fisico facial revel6 la presencia de asimetria facial por aumento de
volumen del tercio inferior facial derecho, con hipertermia local y dolor a la
palpacién con una fistula cutanea activa en la regién submandibular ipsilateral. Al
examen bucal se observé que se trataba de un paciente desdentado parcial, con
ausencia clinica de varios dientes y en la zona de exodoncia del 46 la presencia de
secreciones purulentas abundantes y fétidas. Se decidié realizar cultivo y
antibiograma de las secreciones, se observd la presencia de un estafilococo
coagulasa positivo por lo que se le instaurd tratamiento antimicrobiano. El examen
imaginolégico mostré un aumento de la radiopacidad tanto de la mandibula como
del maxilar, mas visible en este, con la presencia de multiples dientes retenidos, a
predominio de la regién molar. A nivel del alveolo del 46 se visualizé la presencia
de un area radiollcida irregular con zonas radiopacas que se extendia hasta distal

del 43 (Fig. 1).

Fig. 1. Ortopantomografia preoperatoria.

La asociacion de los datos recogidos nos permitié establecer el diagnéstico de
osteomielitis mandibular de origen odontogénico (posexodoncia del 46), por lo que
se decidio realizar tratamiento médico-quirdrgico encaminado a la administracion
de antimicrobianos y la exéresis quirdrgica del fragmento 6seo necrdtico, se
mantuvo el hueso basal mandibular, que no estaba afectado, con el sacrificio del 47
(cariado), y del 45 y 44. Durante el acto quirdrgico se produjo una fractura
mandibular del hueso basal remanente previamente debilitado por la ostectomia.
Se decidi6 colocar una placa de titanio para la reconstrucciéon mandibular. En el
posoperatorio se mantuvo el tratamiento antimicrobiano, curas locales de la herida
quirdrgica y terapia de oxigeno hiperbarico, que llevaron al control de las
secreciones purulentas persistentes en el area quirdrgica y a la recuperacion del
paciente. Se decidioé realizar seguimiento clinico imaginolégico en consulta externa,
y se constato la expulsion espontanea del fragmento 6seo basal mandibular de la
zona de ostectomia a través de la regioén cervical al afio y medio de evolucion. A los
2 afios del acto quirurgico, el paciente acudié a consulta y refirié tener "un huesito
en la boca". Al realizarse examen fisico facial, se aprecia aumento de volumen
blando del tercio inferior facial derecho, no doloroso a la palpaciéon con fistulas
activas en region submandibular ipsilateral (Fig. 2) y al examen bucal se constaté
exposicion 6sea en la region retromolar derecha, acompafiada de secreciones
purulentas abundantes. El estudio ortopantomografico mostré una imagen
radiopaca con area radiollcida irregular periférica en la regién del angulo
mandibular, que nos llevé a sospechar una reagudizacion de la osteomielitis con la
presencia de un secuestro 6seo, que a la semana posterior, luego del paciente ser
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cubierto con antimicrobianos, fue expulsado espontaneamente por via bucal. Se
decidié, por la evolucion térpida, realizar un tratamiento quirurgico radical con la
ejecucion de una mandibulectomia parcial, mas reconstruccion con placa de titanio
para la reconstruccion mandibular (Fig. 3). En estos momentos el paciente no
presenta signos de reagudizacién del proceso y se mantiene bajo vigilancia estricta
a los 3 meses de realizada la intervencidon quirurgica.

Fig. 2. Yista de la region submandibular donde es llamativa la
presencia de 3 fistulas en relacion con herida quirdrgica previa.

Fig. 3. Pieza del sequndo acto quirdrgico donde es wisible la
ausencia casi total de hueso esponjoso en el corte dseo y la pre-
sencia de drea de osteolisis hacia la zona retromaolar,

DISCUSION

La osteomielitis de los maxilares puede ocurrir después de infecciones de origen
dental o tratamientos de cirugia bucal y constituye una infeccién potencialmente
mortal que afecta con mas frecuencia la mandibula. La osteomielitis secundaria a la
osteopetrosis aparece en un 10 % de estos casos y tiende a ser refractaria debido
al aporte sanguineo reducido y la acompafiante anemia y neutropenia. Su
incidencia ha sido draméaticamente reducida desde la introduccién de los
antibiéticos.® La osteomielitis que se desarrollé en nuestro paciente fue de origen
odontdgeno, a punto de partida de la necrosis pulpar del 46 y su ulterior exodoncia.
Cuando ocurre la muerte pulpar y aparecen problemas infecciosos periapicales es
necesario aplicar tratamientos quirdrgicos, el peligro de osteomielitis en pacientes
con osteopetrosis es considerablemente mayor.’
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El diagndstico radiografico de osteopetrosis se caracteriza por un aumento difuso de
la densidad 6sea. Otros hallazgos incluyen la ausencia del espacio medular,
ensanchamiento de las metéafisis, hueso dentro de hueso y esclerosis craneal. Los
senos perinasales pueden estar pobremente formados u obliterados y se detectan
multiples retenciones dentarias.®

La osteomielitis es un proceso inflamatorio agudo o crénico que puede envolver el
tejido cortical y esponjoso 6seo.’ Es una enfermedad inflamatoria infecciosa
producida por gérmenes piégenos. Casi cualquier microorganismo puede ser un
factor etiolégico, aunque estafilococos y estreptococos son identificados mas a
menudo.*® En ella el espacio de la médula 6sea esta ocupado por un exudado
purulento, las trabéculas 6seas muestran actividad osteoblastica reducida e
incremento de la resorcién osteoclastica.** En areas de necrosis 6sea (secuestro),
los osteocitos se pierden y la médula 6sea sufre licuefaccion.'? Los hallazgos
clinicos en la osteomielitis incluyen dolor, inflamacién y supuraciéon, como en el
caso en cuestion, que dos afios atras mostré un cuadro clinico que contaba con
estos tres elementos, y que mas recientemente solo acudié exhibiendo edema 'y
supuracion intrabucal y extrabucal.

El diagndstico es certero y el tratamiento complejo, pero necesita ser individualizado.
El régimen de tratamiento para la osteomielitis, como complicacion de la
osteopetrosis, incluye altas dosis de antimicrobianos sistémicos, asociadas al
debridamiento del hueso necrético y al cierre primario de los tejidos blandos. El
tratamiento antibiotico depende de los resultados de los cultivos y antibiogramas
realizados de las secreciones purulentas en cada caso,® como en este que
presentamos. Vazquez*® defiende que la disminucion de la vascularizacion 6sea en
estos pacientes conlleva a que los procesos de cicatrizacion sean lentos y
prolongados, y es la infeccién una complicacion comun. Se han reportado
resultados satisfactorios con el empleo de oxigeno hiperbarico, como en nuestro
caso, y también con la resecciéon amplia del hueso afecto con la subsiguiente
reconstruccién mediante placa de titanio. También se reportan buenos resultados
con la utilizacion de pentoxifilina y tocoferol. Odiitcen-Toller,™ por su parte, plantea
que cuando la cronicidad se establece, se deben tomar decisiones acerca de la
conducta a seguir, que puede incluir la remocién de dientes flotantes o secuestros.
Si el drenaje persiste a pesar del adecuado tratamiento antimicrobiano, como
evidencia de repetitivos cultivos y antibiogramas, debera emplearse la irrigaciéon
cerrada, secuestrectomia, decorticacion o reseccidn y reconstruccion. Segun el
autor, muchas autoridades en la materia defienden el tratamiento conservador de
secuestresctomia unido al de soporte antimicrobiano. Do Couto® encuentra una
tendencia en la literatura a ser lo mas conservador posible. Halla que varios de
estos casos muestran curacion incompleta y problemas subsecuentes, como en
nuestro paciente. Defiende que los tratamientos mas agresivos con resecciéon
muestran mejores resultados y periodos asintomaticos mas prolongados, no
obstante estan asociados a una significativa morbilidad y que la reconstruccion
mandibular después de la reseccidon 6sea en ellos es un reto y suele ser la mayor
razon para seguir tratamientos mas conservadores. Debido a la naturaleza de la
enfermedad, los injertos dseos libres no son recomendados debido a que el aporte
sanguineo del sitio receptor esta comprometido, razéon por la cual no hemos
pensado en esta opcién para nuestro paciente. Un colgajo libre vascularizado
miocutaneo puede ser una opcién, pero puede tener resultados clinicos inciertos.
Ademas, el paciente puede no tener sitios donantes 6seos buenos. No obstante
puede asumirse que el proceso de cicatrizacion en pacientes con osteopetrosis es
generalmente exitoso. El autor defiende la posibilidad de tener en cuenta la
ostectomia marginal mandibular, por lo que expone que puede realizarse sin la
necesidad absoluta de reconstruccidn posterior y que permite retirar grandes
fragmentos 6seos. Asimismo plantea que la reseccion parcial o total mandibular, a
pesar de ser reportada como exitosas en la literatura, se mantienen hoy en dia
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como formas de tratamiento controversiales, ya que la reconstruccién ulterior no es
posible aun.

La reseccidn y utilizacion de terapia con oxigeno hiperbéarico han sido reportadas
como exitosas y por tanto decidimos emplearla como parte del plan de tratamiento.
El principio terapéutico de la medicina hiperbarica reside en el incremento de la
presion parcial del oxigeno en los tejidos. Un efecto asociado es el incremento de
capacidad de transporte de oxigeno de la sangre, lo que es Util para promover la
cicatrizacion de las heridas, incrementar las concentraciones efectivas de antibiético
y aumentar la actividad fibroblastica y leucocitica.?

Para minimizar la incidencia de osteomielitis en pacientes con osteopetrosis, estos
deben encargarse de mantener una buena higiene y salud bucal. Los tratamientos
dentarios conservadores deben priorizarse sobre los tratamientos quirlrgicos para
minimizar, el riesgo de osteomielitis. En la actual era de los antimicrobianos cada
vez es mas infrecuente el diagndstico de una osteomielitis, pero lo es alin mas el
diagndstico de esta asociada a una osteopetrosis, por lo que resulta de gran valor la
presentacion de este tipo de casos con fines docentes y de comunicacion cientifica.
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