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La osteopetrosis es una rara enfermedad
del tejido Oseo. caracterizada principalmen-
te por hiperdensificacion esquelética, de for-
ma uniforme y generalizada, que ademas de
presentarse en humanos, ha sido descrita en
varias especies animales, como ratones, ra-
tas, conejos o gallinas, con similares mani-
festaciones a las de los humanos (17, 36), en
los que se dan dos variedades clinicas segun
su mecanismo genético de transmision; una
de ellas es la forma congénita o maligna y la
otra la forma tarda o benigna. Esta ultima
es la que describid el radidlogo aleman Al-
bers-Schonberg, en 1904 (1), al observar en
un joven con una fractura de fémur, unos
huesos altamente radioopacos (17).

El término de osteopetrosis se debe a
Karshner, quien asi la denomind en 1926
(20), por el aspecto radiologico que mues-
tran los huesos. Esta enfermedad también
ha sido denominada como «enfermedad
marmorea de los huesos», «osteosclerosis
fragilis generalisata», «ostopetrosis generali-
sata» y «enfermedad de Albers-Schonbergy».
Hay que aclarar que esta ultima denomina-
cion, indica exclusivamente la forma tarda o
benigna de la osteopetrosis, la cual no debe
confundirse con la osteopetrosis congénita o
maligna.

La osteopetrosis es una enfermedad osea
constitucional, del tipo de las displasias

oseas, de etiologia desconocida (idiopatica),
de caracter hereditario, de base histogénica.
por fallo en el sistema celular osteobldstico-
osteocldstico (osteoblasto-clastodisplasia) (10).
cuyo resultado final consiste en el fracaso de
la normal transformacion del tejido dseo pri-
mitivo en tejido 6seo adulto. por un desequi-
librio entre la reabsorcion v la formacion. en
la que predomina esta ultima tase (8). lo cual
determina la aparicion de la sintomatologia:
fragilidad osea. osteomieloesclerosis. obs-
truccion craneal de orificios nerviosos v vas-
culares. asi como la obstruccion de senos
paranasales. Su traduccion radioldgica prin-
cipal consiste en: hiperdensificacion esquelé-
tica de cardcter uniforme y generalizado y en
la alteracion del modelado metatisario.

La osteopetrosis es una rara enfermedad
oOsea, de la que se han descrito cerca de 400
casos en la literatura médica mundial, desde
su primera descripcion en 1904 (6). No pre-
senta incidencia sexual o racial, afectando
por igual a ambos sexos y a cualquier raza
(30). Respecto a la edad de diagndstico,
existe un predominio juvenil: el 75 por 100
se diagnostica antes de la pubertad y de és-
tos, el 20 por 100 antes del primer afio,
pero también se llega a diagnosticar la os-
teopetrosis desde la vida intrauterina hasta
la vida adulta e incluso también en ancianos
(31). Esta enfermedad también incide en
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animales tales como ratones, ratas, conejos
o gallinas, con similares manifestaciones a
las de los humanos (17, 36).

La etiologia de la osteopetrosis es desco-
nocida (10, 31, 33). Recientes investigacio-
nes apuntan hacia una teoria celular, por la
que la enfermedad se relaciona con altera-
ciones morfofuncionales del osteoclasto.
SHAPIRO en 1980 (32), observo la ausencia
de las microvellosidades del borde en cepi-
llo, del margen metabdlicamente activo de
dicha célula. También ha sido notada la fal-
ta de respuesta lisosomal de los osteoclastos
a la hormona paratiroidea. Otras especula-
ciones consideran la posibilidad de que exis-
ta un factor, aun sin identificar, que inhiba
la fase celular de la reabsorcidon dsea (21),
mientras que otros afirman, basandose en
modelos experimentales en ratones recién
nacidos, que existe un factor osteoblasto-
estimulante responsable de la osteopetrosis,
proveniente de las células parafoliculares
del tiroides (23).

El principal mecanismo patogénico lo
constituye la defectuosa reabsorcion osteo-
clastica durante el crecimiento pre y postna-
tal y durante el remodelado dseo (34). Ade-
mas también existe gran desorganizacion en
el mecanismo de depdsito del tejido dseo
durante el desarrollo, crecimiento y conser-
vacion de los huesos (17).

La osteopetrosis se transmite genética-
mente mediante herencia mendeliana auto-
sémica, dominante en la forma benigna o
tarda y recesiva en la forma maligna o con-
génita (11, 15, 16). En ratones, ratas y cone-
jos, la enfermedad parece transmitirse de
forma autosOmica recesiva (23). En esta en-
fermedad existe un alto porcentaje de con-
sanguinidad entre los padres (33), habiéndo-
se constatado que en el 20 por 100 de los
casos existe este factor (25).

La osteopetrosis afecta al tejido dseo de
forma generalizada, incluyendo tanto los
huesos de osificacion endocondral como in-
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tramembranosa, siendo los primeros los mas
afectados (17, 33).

a) Los huesos largos presentan un abul-
tamiento a nivel metafisario como conse-
cuencia de un defecto en el modelado oseo.

b) El corte transversal a nivel de la dia-
fisis muestra una seccion de color blanco-
grisaceo (13), de extremada dureza por el
aumento de la densidad 6sea (14), la cual
contrasta sorprendentemente con un incre-
mento paralelo en la fragilidad del hueso,
que explica la tendencia a las fracturas ante
traumatismo minimo.

¢) El incremento de densidad y grosor
es debido a que aumenta el espesor de la
cortical, que estenosa u oblitera la cavidad
medular. Este fendmeno que se da en los
huesos largos es similar al que ocurre en los
huesos planos, en los que el aumento de las
tablas externa e interna produce disminu-
cion o desaparicion del espacio diploico.
Este fendmeno tiene transcendencia de clini-
ca neuroldgica, por la posibilidad de afecta-
cion de los agujeros de salida de los nervios
craneales a nivel de la base del craneo.

d) Las articulaciones son macroscopi-
camente normales (32).

a) Estructura histologica del tejido déseo
y médula osea: Las trabéculas estan aumen-
tadas en numero y espesor (6), presentando
una disposicion irregular, que condiciona la
disminucion de la resistencia biomecanica,
y por lo tanto, una mayor frecuencia en la
aparicion de fracturas (25). Los conductos
de Havers escasean, tras haber sido éstos es-
tenosados u obliterados por el tejido dseo
neoformado (12). En los huesos de osifica-
cién endocondral aparecen focos de matriz
cartilaginosa rodeados por hueso nuevo
(13), que persisten toda la vida al no ser
reabsorbidos (17). En los restos de médula
Osea se observa gran cantidad de fibras y fi-
broblastos, asi como escaso tejido hemato-
poyético y grasa medular, como resultado
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de la total o casi total desaparicion de la ca-
vidad medular (29).

b) Celularidad Jsea: Por microscopia
optica, SHAPIRO en 1980 (32), observo au-
mento en el numero de osteoclastos y me-
diante microscopia electronica, descubrio la
ausencia de las microvellosidades del borde
en cepillo.

¢) Alteraciones anatomopatoldgicas a
otros niveles: La casi completa anulacion de
la hematopoyesis medular, se compensa me-
diante hematopoyesis extramedular, por
metaplasia mieloide en higado, bazo y gan-
glios linfaticos (17). Las articulaciones son
histologicamente normales (32).

Formas clinicas de presentacion

Forma tarda o benigna: Constituye el
tipo mas frecuente (16), y se transmite gené-
ticamente mediante herencia mendeliana
autosomica dominante (11). Presenta buen
prondstico y su instauracion es tardia, diag-
nosticindose casualmente en la segunda
infancia o en la adolescencia tras una explo-
racion radioldgica por fractura, por osteo-
mielitis de un maxilar (complicacion no
muy rara en la osteopetrosis) o por otros
motivos (31). Asi fue como ALBERS-
SCHONBERG descubrié en 1904 la forma be-
nigna de la osteopetrosis, al radiografiar una
fractura de fémur de un joven de 26 afios, el
cual vivié aun hasta los 49 afios (17), falle-
ciendo a causa de su anemia, tras haber su-
frido 18 fracturas (6). Aunque muchos pa-
cientes puedan permanecer asintomaticos,
la osteopetrosis en raras ocasiones pasa
completamente desapercibida (24).

Forma congénita o maligna: Se transmi-
te genéticamente por herencia mendeliana
autosdmica recesiva (11). Como su nombre
indica presenta mal prondstico. Su instaura-
cién es precoz, pudiendo diagnosticarse en
las primeras semanas de vida, por alteracion
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del estado general, excesiva palidez o pro-
blemas oculares (24) o puede ser descubierta
mds adelante presentando ya una intensa
sintomatologia.

Manifestaciones clinicas

La sintomatologia se debe directa o indi-
rectamente a las alteraciones Oseas, depen-
diendo la intensidad de sus manifestaciones,
de la forma clinica de que se trate (17).
Como ya se dijo anteriormente, existe una
forma benigna y otra maligna.

\

Forma benigna

a) Fracturas: La sintomatologia de esta
forma clinica es bastante discreta, consti-
tuyendo las fracturas macroscopicas o las
microfacturas, su manifestacion mas fre-
cuente (24). Suelen ser muy numerosas, pro-
ducirse ante traumatismo minimo (5) y afec-
tar transversalmente a la didfisis de los hue-
sos largos. Como ejemplo, vale el descrito
por HASENHUTTL en 1962 (14), quien apor-
td el caso de una joven de 27 afios, que lle-
vaba ya contabilizadas a esa edad 33 fractu-
ras, la primera a los 3 afios, apareciendo 30
en huesos largos y 3 en huesos planos. La
consolidacion suele ser normal, aunque la
repeticion de las fracturas sobre la misma
zona puede retardar la formacion del callo
0seo.

b) Otras manifestaciones menos fre-
cuentes: La estenosis de los agujeros de salida
de nervios craneales, puede llegar a producir
su paralisis (15). El mas frecuentemente
afectado es el nervio 6ptico, que puede pre-
sentar desde la disminucion de la agudeza
visual, hasta la ceguera total (uni o bilate-
ral). Otros nervios craneales mas raramente
afectados son el facial, cocleovestibular o el
motor ocular comun. La caries dentaria
afecta aproximadamente al 10 por 100 de
los pacientes y puede complicarse con os-
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teomielitis de maxilares (3, 24). Anemia dis-
creta, generalmente sin hepatoesplenomega-
lia, talla normal y metabolismo fosfocélcico
normal (28), son otras posibles manifesta-
ciones de la forma tarda de osteopetrosis.

Forma maligna

a) Alteraciones hematoldgicas: Consti-
tuyen las manifestaciones clinicas mas fre-
cuentes de la forma maligna (31). La palidez
de piel y mucosas indican la existencia de
anemia, que es secundaria a la progresiva
extincidon de la médula 6sea por la oblitera-
cion de la cavidad medular, debido al depd-
sito de hueso nuevo. La médula oOsea es
hipopldasica, pudiendo llegar a la pancitope-
nia con equimosis, purpura o hemorragias,
como consecuencia de la trombocitopenia
(24). El desarrollo de hepatoesplenomegalia
y adenopatias, son la expresion de la hema-
topoyesis extramedular.

Infrecuentemente en algunos pacientes,
la anemia por insuficiencia medular puede
asociarse a anemia hemolitica, secundaria a
secuestro esplénico, lo que agravaria signifi-
cativamente el pronostico (29). En otras
ocasiones, la metaplasia mieloide extrame-
dular compensadora, que es un proceso be-
nigno cronico, puede degenerar en leucemia
aguda (29).

b) Alteraciones neurologicas: Se produ-
cen como resultado de la compresion de
nervios craneales. Por . campimetria y oftal-
moscopia puede diagnosticarse una reduc-
cidon progresiva del campo visual, la cual
puede evolucionar hacia la amaurosis por
atrofia del nervio Optico. En una serie de 26
pacientes se observo ceguera en el 15 por
100 (22). Pueden darse también: paralisis fa-
cial, sordera o paralisis de la motilidad ex-
trinseca del ojo.

¢) Otras alteraciones: Fracturas ante
traumatismo minimo, posibles alteraciones
del metabolismo fosfocdlcico (24, 28), caries
dental, osteomielitis de maxilares (3), exof-
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talmos, hidrocefalia, dolor dseo (frecuente-
mente localizado en region lumbar) y mas
raramente calcificaciones ectdpicas (15).

Complicaciones

Las complicaciones con mayor trascen-
dencia clinica son las derivadas de alteracio-
nes hematoldgicas o neuroldgicas. Las alte-
raciones morfologicas dseas y las fracturas
aunque son mas llamativas, tienen menor
importancia (9).

El conjunto de las posibles complicacio-
nes con las que nos podemos encontrar en
un paciente osteopetrdtico, varian segun la
forma clinica y son: fracturas ante trauma-
tismo minimo, hemorragias, infecciones de
repeticion, leucemia aguda por degeneracidon
maligna de una metaplasia mieloide créni-
camente mantenida, paralisis de pares cra-
neales (ceguera, sordera, pardlisis facial,
pardlisis de la motilidad extrinseca del ojo),
osteomielitis de maxilares y necrosis dseas
(por obliteracion del agujero nutricio dseo)
(34).

Exploraciones complementarias

Bioquimica de sangre y orina

La calcemia, fosforemia, calciuria, fosfa-
turia y fosfatasas alcalinas, son normales en
la forma benigna, pudiendo estar alterado el

metabolismo fosfocalcico en la forma malig-
na (31).

Hematologia

a) Sangre periférica: Existe anemia
normocitica normocroémica con poiquiloci-
tosis (29). En la forma maligna también
puede aparecer trombocitopenia, leucope-
nia, eritroblastosis, mieloblastosis y reticu-
locitosis (24, 29, 34).
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b) Médula ésea: El aspirado resulta im-
posible y solo puede estudiarse por puncion
bidpsica.

Exploraciones complementarias: radiologia

Los signos radiologicos son similares en
ambas formas clinicas, aunque mas intensos
en la forma maligna. Las manifestaciones
radiologicas mas caracteristicas de la osteo-
petrosis son (31):

a) Esclerosis dsea: Es intensa, homogé-
nea, de caracter generalizado y de afectacion
simétrica, con ausencia de la imagen trabe-
cular normal del hueso esponjoso (25).

b) Alteraciones del modelado dseo:
Aparece abultada la region metafisaria.

¢) Imadgenes de fractura: Son frecuentes
y pueden encontrarse en cualquiera de sus
estadios evolutivos de curacion.

Estas caracteristicas generales, tienen ex-
presiones locales variables segun el hueso de
que se trate:

Huesos largos

a) Didfisis

— Ensanchamiento diafisario por aumen-
to de la cortical (indice cortico-diafisario=1),
con estenosis u obliteracion de la cavidad
medular, sin clara demarcacion entre ambas
3.

— Lesiones secundarias a fracturas: callos
de fractura y deformidades por defectuosa
reduccion o inmovilizacion.

b) Metdfisis y didfisis

—Las metdfisis presentan tipicamente
engrosamiento en forma de «matraz de Er-
lenmeyer».

—En metdfisis y epifisis se observan fre-
cuentes lineas radiotransparentes transver-
sales y longitudinales, a las que se dan dos
interpretaciones patogénicas: microfracturas

‘9
N

en distintos estadios de curacién (8) o defec-
tuoso desarrollo dseo (14).

- Frecuentemente los cuellos femorales
aparecen deformados, mostrando coxa vara
(25). Esto se interpreta como el resultado de
microfracturas sobre el cuello femoral ante
pequefios, pero repetidos traumatismos por
cizallamiento durante el apoyo, al transmi-
tirse el peso corporal por el hueso osteope-
trotico, el cual presenta disminuida su resis-
tencia biomecdnica, no siendo interpretada
esta deformidad como el resultado de mala
consolidacion de fracturas macroscopica-
mente visibles (4, 13, 14, 18).

Huesos cortos

a) Veértebras: el cuerpo vertebral apare-
ce completamente esclerosado en la forma
maligna, mientras que la forma benigna pre-
senta osteosclerosis en ambos platillos verte-
brales, con hueso de aspecto menos denso
entre ambos (imagen en «sandwich») (10,
335).

b) Huesos carpianos y tarsianos: pue-
den presentar bandas concéntricas esclerosa-
das, alternando con bandas hipodensas, o
estar completamente afectados.

Huesos planos

a) Crdaneo y cara: se produce mayor
afectacion en los huesos de la base del cra-
neo y de la cara (osificacion endocondral),
que en los huesos de la calota craneal (osifi-
cacion intramembranosa).

— Engrosamiento y osteosclerosis en la
base de mayor intensidad que en la boveda
(25) (imagen en «antifaz»). Cuando la calota
craneal esta afectada desaparece su estructu-
ra diploica.

— Disminucién o ausencia de la neuma-
tizacion de los senos paranasales y de las
celdas aéreas mastoideas (13, 21).

— Disminucién del tamario de la silla
turca del esfenoides, con engrosamiento de
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las apofisis clinoides posteriores, en «palillo
de tambor» (13). '

— Ausencia de afectacion primaria de
maxilares, pero si como complicacion de la
enfermedad por osteomielitis.

b) Costillas y esterndn: presentan 0s-
teosclerosis de forma homogénea.

¢) lliaco: puede presentar un aumento
homogéneo de la densidad dsea o aparecer
con bandas esclerosas paralelas a la cresta
iliaca, alternando con otras de menor densi-
dad radioldgica, lo que da el aspecto de
«arco iris». Esto que también suele ocurrir
en el calcdneo, es debido a la evolucidn que
puede ser intermitente.

Diagnostico

Estd basado en los datos clinicos y sobre
todo en los radioldgicos (13, 22).

Diagnéstico diferencial

En el capitulo de enfermedades éseas
constitucionales, se encuentran las displasias
dseas, y dentro de éstas, el grupo de las os-
teoblasto-clasto displasias tipos I y Il. En
las de tipo I pueden predominar alteracio-
nes en el modelado o en la densidad dsea
(aumentada). Entre estas ultimas con osteo-
condensacion se presentan dos formas: la lo-
calizada y la generalizada (10). Llegados a
este punto de osteoblasto-clastodisplasias
tipo I con osteosclerosis generalizada, es
donde la osteopetrosis plantea un diagndsti-
co diferencial con otra enfermedad de su
mismo subgrupo y tipo: la picnodisostosis
(esta enfermedad presenta caracteristicas co-
munes entre las displasias y las disostosis)
(ver tablas [ y II).

La osteopetrosis también plantea otros
diagndsticos diferenciales (25):

TABLA 1

Datos coincidentes entre osteopetrosis
y picnodisostosis

1.—- Etiologia desconocida.

2.— Aumento de la densidad 6sea de forma genera-
lizada y uniforme.

3.— Frecuentes fracturas ante traumatismo minimo.
4.— Senos paranasales no neumatizados.

a) FEn nirios deben descartarse: hiper-
calciuria idiopatica de la infancia, intoxica-
cion por metales pesados (principalmente el
flaor), y raras formas esclerosantes de leuce-
mia.

b) En adultos el diagndstico diferencial
ofrece menos dudas, pudiendo llegar a plan-
tearse en casos como: otras causas de mielo-
fibrosis con metaplasia mieloide, fluorosis y
algunos tipos de linfomas y metastasis escle-
rosantes.

Evolucion y prondstico

El prondstico de la osteopetrosis depen-
de de la forma clinica de que se trate, siendo
el cuadro hematoldgico el rasgo mas in-
fluyente. La forma congénita evoluciona ra-
pidamente hacia la muerte en pocos meses o
afios, siendo excepcional una supervivencia
mayor de 10 a 15 afios (31). Las causas de-
sencadenantes de la muerte pueden ser: he-
morragias, infecciones intercurrentes (33) o
muchisimo mas raro la instauracién de una
leucemia (29).

La forma tarda se diagnostica general-
mente en la edad adulta. Su curso evolutivo
es lento y sin graves complicaciones, pu-
diendo evolucionar de forma intermitente,
alternando unas fases con inhibicion de la
reabsorcion dsea, con otras en las que ésta
es normal (8), por lo que el prondstico es
bueno. Muchos pacientes pueden permane-
cer casi asintomaticos, siendo raro que la

enfermedad pase completamente desaperci-
bida (24).
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TABLA 11
Caracteristicas diferenciales entre osteopetrosis y picnodisostosis
Pardmetros clinicos, analiticos y radiologicos _ Osteopetrosis Picnodisostosis
1. Eje didfisis huesos largos ......... Normal Incurvados
2. Canal medular .................. Estenosado u obliterado Normal
3. Modelo metafisario .............. Alterado (aumento de la metafisis)  Normal
4. Clavicula ....................... Normal A veces hipopldsica
5. Orificios de salida de pares craneales Posible estenosis Normal
6. Suturas y fontanelas craneales .... Normal Abiertas (incluso en
adultos)
7. Maxilar inferior ................. Normal Hipoplasia con:
- micrognatia
- retrognatia
- angulo mandibular
romo (obtuso)
8. Morfologia de las falanges distales . Normal Hipoplasia de la
extremidad distal
9. Aspecto de los dedos de las manos
Y DIES « it Normal Cortos
0. Estatura .............. ... Normal Baja
11. Datos hematologicos ............ En la forma congénita: ANEMIA, a
veces trombocitopenia e incluso
pancitopenia Normal
12. Genética (herencia autosémica) Forma: Tipo:
Tarda: dominante I: recesiva

Congénita: recesiva

II: dominante

(Modificado de: Eami-Ahariz. Z.; Zarabi, M. v Javid. B. «Pycnodysostosis». J. Bone Join Surg.. 51-B. 307-312. 1969).

Tratamiento

Tratamiento sintomatico

La anemia grave es susceptible de trans-
fusiones repetidas y en cuanto a la trombo-
citopenia con hemorragias, pueden trans-
fundirse concentrados de plaquetas (29).
Ante una sintomatologia compresiva del
nervio optico, se procedera a su liberacion
neuroquirurgica a nivel del foramen Optico
(27). También deberan tratarse otras com-
plicaciones tales como la osteomielitis de
maxilares, otras infecciones o las fracturas
(34). En estas ultimas se prefiere, siempre
que se pueda, el tratamiento incruento (28),
debido a las peculiares caracteristicas anato-
mopatoldgicas de los huesos largos afectos
de osteopetrosis, en los que la cavidad me-
dular esta practicamente obliterada, siendo
muy dificil su enclavado. Otros tipos de os-
teosintesis se ven también entorpecidos por

la extremada dureza del hueso, que a la vez
contrasta con una gran fragilidad (19) y con
una deficiente vascularizacion, que compro-
mete el resultado quirdrgico al aumentar el
riesgo de infeccion (28). Por otro lado
BRECK y col. en 1957 (5), corroboraron la
dificultad del enclavado intramedular, pero
afirman haberlo empleado al operar en tres
ocasiones a un mismo paciente afecto de os-
teopetrosis con fracturas subtrocantéreas, en
la que una de ellas presento refractura con
rotura del clavo, insertandose nuevamente
otro clavo de mayor diametro. El paciente
curd a los 6 meses al igual que la fractura
previa.

Tratamiento profildctico

Estd destinado unicamente a prevenir la
pérdida de piezas dentarias y la complica-
cién de la osteomielitis de maxilares, para
lo cual se debera aconsejar una adecuada hi-
giene bucal.



CUADRO_I.-_ FISIOPATOLOGIA DE_LA OSTEOPETROSIS_CONGENITA

*Aumento DENSIDAD OSEA
0GIA: 777 Alteracion de los DSTEOCLASTOS-==:::::::::: (uniforme Y generalilzada)
eracidn *Alteracion MODELADO METAFISARIQ
* NUMERICA......].aumento poblacion celular aumento tamafio metafisis
.ausencia borde en cepillo

* MORFOLOGICA...
* FUNCIONAL.....].anomalia enzimatica lisosomal (actualmente en estudio)

*DISMINUCION REABSORCION osea
*manteniendo NORM

FRACASO en la normal TRANSFORMACION del

tej

ANARgUICA DISPOSICION TRABECULAR

Aumento del n@?
de las traVeéeculas

Trabeculas incorrectamente
orientadas segun las lineas
de frerza

DISMINUCION RESISTENCIA
BIOMECANICA DEL HUESO

.0seo PRIMITIVO en tej

*AUMENTO ESPESOR DE LA CORTICAL
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Tratamiento etioldgico

Solo se ha propuesto para la forma con-
génita de la osteopetrosis, en base a modelos
experimentales sobre ratones osteopetroti-
cos, en los que se transfirieron intravenosa-
mente células de médula dsea (26, 38) o me-
diante circulacidon cruzada con un animal
sano de la misma camada (37), obteniéndo-
se remodelacidn 6sea normal, con regresion
de la enfermedad.

Basados en estos hechos, BALLET y col.
en 1977 (2), intentaron en un nino, el pri-
mer trasplante de médula 6sea procedente
de un hermano HLA compatible, obtenien-
do normalizacidén del cuadro 6seo y hema-
toldgico, aunque sin conseguir la regresion
de las complicaciones neuroldgicas ya ins-
tauradas, por compresion de pares cranea-
les. En 1980, CoccCiA y col. describen el
caso de otro paciente con excelentes resulta-
dos (7). Aun no se conocen resultados a lar-
go plazo (27), pero parece ser el procedi-
miento terapéutico de eleccion en la actuali-
dad ante enfermos afectos de la forma
maligna de osteopetrosis (34).
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