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Resumen

Introducidn: la osteoporosis juvenil idiopdtica (OJI) es el
término descriptivo aplicado a la osteoporosis de etiologia
desconocida en la edad pedidtrica. Se caracteriza por la
pérdida progresiva de la masa 6sea y el deterioro de su
microarquitectura, lo que lleva al aumento de la fragilidad
6sea y a la mayor susceptibilidad de fracturas. El principal
objetivo del tratamiento de los nifnos y adolescentes con
densidad mineral ésea disminuida es la prevencién de las
fracturas éseas por fragilidad. Como medidas generales,
se recomienda una alimentacién equilibrada, con aporte
6ptimo de calcio y vitamina D y la promocién de la mayor
actividad fisica posible.

Objetivo: presentar un caso de OJI y enfatizar en aspectos
del diagnéstico y tratamiento.

Caso clinico: adolescente, femenina, de 17 anos de edad,
que acudié al Departamento de Endocrinologia Pedidtrica
del Instituto Nacional de Endocrinologia a la edad de 9
afos por fracturas maltiples desde los 5 afos, lo que se
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Abstract

Introdution: Juvenile idiopathic osteoporosis (JIO) is the
descriptive term applied to osteoporosis of unknown etiol-
ogy in the pediatric age. It is characterized by the progressive
loss of bone mass and the deterioration of its microarchitec-
ture, which leads to increased bone fragility and greater suscep-
tibility to fractures. The main objective of the treatment
of children and adolescents with decreased bone mineral
density is the prevention of bone fractures due to fragility. As
general measures, a balanced diet with an optimal supply
of calcium and vitamin D and the promotion of as much
physical activity as possible is reccommended.

Objective: Present a case of JIO and emphasize aspects of
diagnosis and treatment.

Case report: Adolescent, female, 17 years old, who was
attended at the Department of Pediatric Endocrinology
of the National Institute of Endocrinology at the age of
9 years for multiple fractures since age 5, which was asso-
ciated with bone pain. Given the symptoms and results
of complementary exams, a diagnosis of JIO was con-
firmed, indicating treatment with calcium and vitamin
D. The patient respond favorably, with clinical and
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asociaba a dolores dseos. Ante la sintomatologia se indica-
ron los complementarios correspondientes confirmdndose
el diagnéstico de OJI e indicdndose tratamiento con calcio
y vitamina D; se evidencié una evolucién favorable con
mejoria clinica y radioldgica, sin necesidad de administrar
tratamiento con bifosfonatos.

Palabras clave: osteoporosis; osteoporosis juvenil idiopd-
tica; densidad mineral ésea; trastorno del metabolismo
fosfocalcico.

Introduccién

La osteoporosis es la enfermedad metabdlica ésea
mds frecuente y se caracteriza por la pérdida pro-
gresiva de la masa dsea y el deterioro de su microar-
quitectura, lo que lleva al aumento de la fragilidad
dsea y a la mayor susceptibilidad de en vez de a las
fracturas."” La misma es erréneamente considerada
una enfermedad de las personas mayores debido a
su alta prevalencia en la tercera etapa de la vida.
Multiples estudios han evidenciado que, aunque la
osteoporosis muestra sus consecuencias en la edad
adulta, su origen es pedidtrico porque la mayoria
de la masa 6sea es adquirida durante la etapa de
crecimiento. ’

Es conocido que la masa 6sea adquirida al final del
crecimiento es un factor determinante del futuro
riesgo de fractura; lo que ha despertado en los dltimos
afos, gran interés por el estudio de la baja masa

6sea/densidad mineral ésea en nifnos.*

Cada vez se encuentra mds evidencia de que jovenes
“aparentemente sanos” que presentan fracturas en los
antebrazos tienen una baja masa 6sea en el sitio de la
fractura. De igual forma, estos jévenes tienen dis-
minucién del contenido mineral 6seo en otros sitios
del esqueleto, como la cadera y la columna vertebral.
Esto hace pensar que en cierta poblacién pedidtrica

existe un mayor riesgo de sufrir fracturas.’

En pediatria, y por debajo de los 20 afos de edad,

se recomienda utilizar el concepto de “densidad
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radiological improvement, with no need to administer

bisphosphonates.

Keywords: Osteoporosis; juvenile idiopathic osteopo-
rosis; bone mineral density; phosphocalcic metabolism
disorder.

mineral baja o disminuida para la edad cronolégica”
cuando los valores de z-score son inferiores a -2 DE,
y siguiendo las recomendaciones de la Sociedad Inter-
nacional de Densitometria Clinica (ISCD) se defi-
nirfa la osteoporosis en la edad pedidtrica cuando,
ademds de presentar un valor de DMO expresado
en puntacién z-score y corregido para su edad, sexo
y estadio puberal inferior a -2 DE, estén presentes
dos de las siguientes condiciones: haber tenido dos o
mds fracturas de bajo impacto de energia de huesos
largos antes de la edad de 10 afos; tres o mds frac-
turas en esos mismos huesos antes de la edad de 19
afios; y, finalmente, una o mds fracturas vertebrales a
cualquier edad.>®

La osteoporosis juvenil idiopdtica (O]I) es el término
descriptivo aplicado a la osteoporosis de etiologia
desconocida en la edad pedidtrica, es una patologia
infrecuente con menos de 200 casos descritos desde
1965, con una incidencia estimada de 1:100.000
recién nacidos vivos.” Siendo su primera descripcién
en el 1938 por Schippers.® La ausencia de manifes-
taciones clinicas especificas en las fases iniciales de la
enfermedad determina, en general, un retraso diag-
néstico y su sospecha obliga a un estudio amplio
con objetivo de descartar formas secundarias de
osteoporosis.” !’

Su etiopatogenia es desconocida, aunque se ha obser-
vado la existencia de un desequilibrio en la actividad
de remodelado éseo, con disminucién de la forma-
cién 6sea de los osteoblastos y actividad normal o
discretamente reducida de los osteoclastos, cuyo
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efecto final es el incremento de la reabsorcién dsea.
La evolucién en un alto porcentaje de estos pacientes
es hacia la resolucién espontdnea entre 2 y 4 afos,"!
aunque algunos pacientes desarrollan deformidad
progresiva.'”

La misma se presenta en un nifio hasta el momento
sano, con un inicio en la etapa puberal inmedia-
tamente anterior a su comienzo; aunque algunas
veces puede iniciarse antes de los 5 anos. Es de
comienzo insidioso, con sintomas inespecificos que
incluyen dolor éseo, generalmente en la espalda,
caderas y pies, dificultad para deambular, dismi-
nucién de peso y fracturas de huesos largos, vértebras

o metéfisis.'> 1> 14

El principal objetivo del tratamiento de los nifios y
adolescentes con DMO disminuida es la prevencién
de las fracturas dseas por fragilidad. Como medidas
generales, se recomienda una alimentacién equili-
brada con aporte éptimo de calcio y vitamina D y
la promocién de la mayor actividad fisica posible.
La administracién de suplementos farmacoldgicos
debe restringirse a los pacientes con aporte deficita-
rio de estos elementos. En pacientes con movilidad
reducida y con grandes discapacidades deben pro-
moverse medidas de fisioterapia y de terapia ocupa-
cional dirigida."”

Caso clinico

Se presenta una adolescente, femenina, de 17 afos
de edad, con el antecedente patoldgico personal de
asma bronquial durante la infancia, siendo tratada
con prednisona en varias ocasiones por periodos de
hasta 3 meses. A los 5 afos comenzé a presentar
fracturas frecuentes a diferentes niveles, con un
ntmero total de 8 (2 en clavicula y codo, metacar-
piano, mufieca y aplastamiento de L2-L.4). A los 9
afios acudié a la consulta de endocrinologfa pedid-
trica para estudiar la causa de las fracturas, manifes-
tando, en aquel entonces, dolores dseos, articulares,

sobre todo en miembros inferiores; y calambres en
ocasiones.

Ante el cuadro de multiples facturas presentado
por la paciente se le realizé estudios de bioquimica,
cuyos resultados fueron normales; calcio y fésforo
en sangre y orina, encontrando niveles de calcemia
disminuida, con hipercalciuria. Se le realizé ademds
TAC de columna lumbar hallando una disminu-
cién en la altura del cuerpo vertebral de L1. La
radiografia de columna lumbar mostré ligero aplasta-
miento vertebral de L4. Se le realiza densitometria
dsea encontrandose osteoporosis severa en cadera
(-4.1 Z-score). El estudio de la paratohormona
(PTH) result6 dentro de limites normales. Debido
a los antes mencionado se plantea el diagndstico de
Osteoporosis juvenil idiopdtica y se inicia tratamiento
con calcio y vitamina D3. Igualmente, se enfatiza
que se cumpla una alimentacién rica en calcio.

Evaluacién

En el 2015 se interconsulta con nefrologfa por la
aparicién de microlitiasis pequefias y escasas hacia
los grupos caliciales del rifién izquierdo sin reper-
cusién del sistema excretor. Se indica suspender trata-
miento sustitutivo y se revalda en 6 meses por
ultrasonido renal sin observase evidencia de litiasis
renal, por lo que se reanuda tratamiento con calcio
y vitamina D3. No aparicién de nuevas fracturas.
En abril de 2018 se evalta respuesta al tratamiento
mediante densitometria dsea, encontrdndose la
misma dentro de pardmetros normales. Se mantiene
con tratamiento indicado y en seguimiento por
consulta externa.

Discusién

La OJI es el término descriptivo aplicado a la osteopo-
rosis de etiologfa desconocida en la edad pedidtrica.'®
Solo cuando el estudio exhaustivo descarta la exis-
tencia de osteoporosis secundaria se acepta el diag-

néstico de OJI.
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En Cuba, el primer caso referido de O]JI se recoge
por Giiell, Carvajal y Gonzélez en 1973, ms recien-
temente, fue publicado otro caso de OJI atipico con
alteraciones en la denticién como causa principal, que
motivé el estudio del paciente.'

En nuestro paciente no se recogen antecedente de
terapia medicamentosa con anticonvulsivantes; no
existe clinica de enfermedad hematolédgica u 6sea
de cardcter tumoral, enfermedad gastrointestinal,
hepdtica, malnutricién o nutricién parenteral,
entre otras. Se descartan, por el interrogatorio y
el cuadro clinico, varias enfermedades que cursan
con osteoporosis generalizada, como el mieloma de
células plasmadticas, la diabetes mellitus, la inmo-
vilizacién prolongada, los estados de inmunodefi-
ciencia, la enfermedad de Gaucher, la glucogenosis
y otras.

La O]JI afecta més a nifos que a ninas, siendo de
aparicién prepuberal y produciéndose tnicamente
alteraciones 6seas. No existe ninguna alteracién
bioquimica que sea util en el diagndstico.

La afectacién de los pacientes con O]JI es variable,
desde formas ligeras de manifestaciones clinico
radiolégicas hasta otras severas. En las nifas con OJI
el pronéstico a largo plazo es incierto, teniendo en
cuenta que en estas la masa Gsea estard disminuida
en relacién con la poblacién sana de la misma edad
y sexo al culminar la pubertad.

El tratamiento con firmacos antiresortivos como
los bifosfonatos ha sido utilizado en nifios con
manifestaciones severas de la enfermedad, sobre
todo en pacientes con fracturas vertebrales o DMO
<a 2,5 DS, en descenso progresivo, y sin respuesta
a las medidas convencionales.” Nuestra paciente
presenté una evolucién satisfactoria con mejoria
clinica y radiolégica con el tratamiento convencional,
por lo que no fue necesaria la administracién de
bifosfonatos.
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