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INTRODUCCIÓN!AL!TEMA!

•  La!picnodisostosis!es!una!
enfermedad!por!fragilidad!ósea!
poco!frecuente!pero!que!debe!ser!
conocida!por!el!traumatólogo!
para!poder!sospecharla!y!hacer!el!
diagnósTco!y!tratamiento!más!
adecuado.!

OBJETIVOS!

•  A!raíz!de!un!paciente!joven!con!
una!fractura!patológica!y!con!
antecedentes!de!otras!fracturas!
similares,!presentamos!una!
revisión!de!la!literatura!sobre!la!
picnodisostosis!con!el!fin!de!
determinar!las!vías!actuales!de!
abordaje!del!problema.!!!

MATERIAL!Y!MÉTODO!

•  Se!ha!realizado!una!búsqueda!en!PubMed,!Scopus,!

Web!of!Science,!BVS!y!Google!Scholar.!La!bibliogra\a!

más!relevante!ha!sido!someTda!a!análisis!interno.!

RESULTADOS!(1)!

•  La!picnodisostosis!es!una!enfermedad!
por!fragilidad!ósea!con!herencia!
autosómica!recesiva!que!Tene!una!
prevalencia!de!1!caso!cada!1,7!millones!
de!habitantes!.!No!existen!diferencias!
con!respecto!al!sexo.!

•  Se!produce!por!una!mutación!del!gen!de!
la!catepsina!K,!que!provoca!una!
disminución!de!la!acTvidad!
osteoblásTca!y!osteoclásTca,!dando!
lugar!a!una!estructura!trabecular!
desorganizada.!!

•  Suelen!ser!diagnosTcados!por!la!
presencia!de!fragilidad!ósea,!cifosis!y!
espondilolistesis!y!aplasia!parcial!de!
clavículas.!

RESULTADOS!(2)!

•  El!diagnósTco!se!confirma!por!
medio!de!la!radiogra\a,!además!de!
una!bioquímica!en!la!que!se!observa!
la!disminución!del!telopépTdo!
carboxilo!terminal!del!colágeno!I!y!
aumento!del!ICTP.!Pero!es!con!la!
amplificación!de!secuencias!de!ADN!
con!la!que!se!llega!al!diagnósTco!
definiTvo.!

•  Además!de!la!osteosíntesis!de!las!
fracturas*es!fundamental!la!
prevención!de!su!producción,!por!
las!complicaciones!que!puede!
presentar,!como!son!la!osteomieliTs!
y!las!roturas!vasculares.!

RESULTADOS!(3)!
IMAGEN*1.*
RADIOGRAFÍA*
LATERAL*DE*RODILLA*
EN*EL*QUE*SE*VE*EL*
FOCO*DE*FRACTURA*

IMAGEN*2.*
RADIOGRAFÍA*DE*
FÉMUR*CON*FRACTURA*
PATOLÓGICA*

CONCLUSIÓN!

•  La!picnodisostosis!es!una!
enfermedad!por!fragilidad!ósea!
infrecuente!pero!que!puede!ser!
causante!de!fracturas!que,!a!
pesar!de!no!afectar!al!pronósTco!
del!paciente,!es!importante!
conocerla!y!diagnosTcarla!para!
establecer!un!tratamiento!
prevenTvo.!!
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