CASOS CLINICOS

.? Mandibulectomia parcial en paciente con osteopetrosis
Partial mandibulectomy in patient with osteopetrosis.
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RESUMEN

Introduccion: la osteopetrosis es un desorden raro caracterizado por una funciéon anormal de los
osteoclastos caracterizada por el aumento de la densidad ésea.

Son pacientes que poseen una susceptibilidad aumentada a la infeccién, deformidad facial, retraso en la
erupcion dentaria y fracturas patoldgicas.

Caso clinico: se presenta un paciente adulto con fistulas submentales en piel debido a una osteomielitis
mandibular a punto de partida de infecciones dentarias.

Materiales y métodos: bajo anestesia general e intubacidon nasotraqueal se realiza un abordaje
submandibular y submental. Se realiz6é con sierra quirurgica el corte de la porciéon mandibular afectada
y la reconstruccién del contorno mandibular con una placa de 2.7.

Resultados: evolucioné favorablemente sin complicaciones.

PALABRAS CLAVE: Densidad Osea; Osteoclastos; Osteomielitis; Osteopetrosis; Osteotomia Mandibular;
Reabsorcion Osea; Remodelacion Osea.
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ABSTRACT

Introduction: Osteopetrosis is a rare disorder characterized by abnormal osteoclast function characterized
by increased bone density.

These patients have increased susceptibility to infection, facial deformity, delayed tooth eruption and
pathological fractures.

Case report: We present an adult patient with submental skin fistulas due to mandibular osteomyelitis as
a starting point of dental infections.

Materials and methods: Under general anesthesia and nasotracheal intubation a submandibular and
submental approach was performed. The affected mandibular portion was cut with a surgical saw and the
mandibular contour was reconstructed with a 2.7 plate.

Results: The patient evolved favorably without complications.

KEYWORDS: Bone Density; Osteoclasts; Osteomyelitis; Osteopetrosis; Mandibular Osteotomy;
Bone Resorption; Bone Remodeling.

RESUMO

Introducgédo: A osteopetrose € um disturbio raro caracterizado pela fungdo anormal dos osteoclastos,
caracterizada pelo aumento da densidade 6ssea.

Os pacientes apresentam maior suscetibilidade a infec¢des, deformidade facial, atraso na erupgéo
dentaria e fraturas patoldgicas.

Relato de caso: Apresentamos um paciente adulto com fistulas cutdaneas submentais devido a
osteomielite mandibular como ponto de partida para infecgbes dentarias.

Materiais e métodos: Sob anestesia geral e intubagédo nasotraqueal, foi realizada uma abordagem
submandibular e submental. A por¢gdo mandibular afetada foi cortada com uma serra cirdrgica e o contorno
mandibular foi reconstruido com uma placa 2.7.

Resultados: O paciente evoluiu favoravelmente sem complicagdes.

PALAVRAS-CHAVE: Densidade Ossea; Osteoclastos; Osteomielite; Osteopetrosis; Osteotomia Mandibular;
Reabsorcdo Ossea; Remodelacdo Ossea.

INTRODUCCION Los osteoclastos ven inhibida su capacidad de

reabsorcion osea al poseer alterada la propiedad

La osteopetrosis o enfermedad de Albers-Schonberg de acidificar el medio a través de la bomba

es un desorden raro el cual presenta una alteracién de protones H+-ATPase, canales de cloro y

en la funcion de los osteoclastos (1). anhidrasa carbénica Il.
Se agrupa clinicamente en dos patrones:
osteopetrosis infantil y adulta.

La primera con una incidencia de 1:200000 a

1:30000 y la segunda de 1:100000 a 1:500000.

El niumero de osteoclastos presentes es normal
pero no poseen una funcién correcta y la
reabsorcion 6sea se ve disminuida, resultando
en una disminucién en la remodelacién y

crecimiento éseo.

La alteracion entre la relacidon reabsorcion /
aposicion 6sea resulta en la presencia de
huesos con un aumento de la cortical 6sea y
una esponjosa esclerosada.

La osteopetrosis infantil o autosémica recesiva,
0 maligna, se caracteriza por granulocitopenia
y en consecuencia mayor susceptibilidad a las
infecciones, deformidad facial, presentando
hipertelorismo, protuberancia frontal y nariz

()OO salud Mil 2025; 44(1):1-8. https://doi.org/10.35954/SM2025.44.1.6.501. e-ISSN 1688-0633. 2



Publicacion de la D.N.S.FF.AA.

“respingona”. Debido a la falta de remodelacion
6sea presentan estrechamientos de los agujeros
craneanos comprimiendo nervios y produciendo
ceguera, sordera y paralisis facial.

Gracias al hueso denso presentan fracturas
patolégicas.

En el area makxilofacial la complicacion mas
frecuente es la osteomielitis post extracciones
dentarias.

La osteopetrosis adulta o autondmica dominante,
0 benignha presenta signos menos severos y se
identifica en un estadio mas tardio de la vida.
Aproximadamente un 40% de los pacientes con
este tipo son asintomaticos.

Al igual que la osteopetrosis infantil, la incidencia
de fractura y osteomielitis son comunes luego de
extracciones dentarias.

Imageologicamente se presenta como una
osteoescelrosis generalizada hallada en radio-
grafias estandar; esto es patogomoénico de la
enfermedad. Se observan bandas paralelas de
hueso denso que dan el aspecto de “hueso dentro
de hueso”.

Se ven con mas claridad en pelvis, huesos
largos, falanges y vértebras.

Pueden presentar hallazgos de fracturas nuevas
o cicatrizales. A nivel craneal y de macizo facial
puede observarse ensanchamiento de huesos
craneales y poco desarrollo de los senos
faciales (2).

El objetivo de este trabajo es presentar la resolucion
de una complicacion ésea de dificil tratamiento
debido a la condicién general del paciente.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino 37 afos, consulta
en el servicio de cirugia Bucomaxilofacial del
Hospital Central de las Fuerzas Armadas por
exudado purulento cutdaneo submental de dos
meses de evolucion con antecedentes de celulitis
submandibular a punto de partida dentario
tratados con medicacion antibidtica resolviendo
el cuadro del momento.

Portador de osteopetrosis del tipo adulta.

Al examen clinico presentaba exudado purulento
cutaneo submental. En el examen intraoral
desdentado parcial, presentaba piezas dentarias
32, 33 y 34 en mal estado.

Imagenologicamente, mediante técnica de
ortopantomografia, presentaba piezas 32, 33 y 34
con focos apicales. A nivel 6seo presentaba en
la region anterior mandibular que se extiende a
cuerpo mandibular lado derecho desde distal de
pieza 34 hasta region molar del lado derecho,
una imagen con contornos irregulares, moderada
reabsorcion d&sea y rarefaccion 6sea con
zonas osteoliticas, de bordes poco definidos,
mostrando cambio gradual en el patron de
trabeculado y destruccion ésea comprometiendo
reborde alveolar y basal mandibular. Hueso
trabecular con aumento de densidad 6sea y zonas
de radiotransparencias mal definidas (figura 1).

Se indic6 Tomografia Computada (TC) para
delimitar la patologia en todas las dimensiones.

Se diagnosticé Osteomielitis mandibular con
fistulas cutaneas a punto de partida de infecciones
dentarias crénicas bajo un cuadro de osteomielitis.

Se plantea mandibulectomia parcial con colocacion
de placa de reconstruccion via abordaje
submandibular y submental.

Se indica camara hiperbarica pre y post quirurgica
y antibioterapia de asociacion de amoxicilina y
acido clavulanico.

Con el archivo DICOM de la TC se realizd un
biomodelo de la mandibula para preformar la
placa de reconstruccion y asi disminuir los tiempos
quirdrgicos.

Bajo anestesia general e intubacién nasotraqueal
se realiza un abordaje submandibular y submental
(figura 2).

Se fij6 con tornillos monocorticales la placa de
reconstruccion 2.7 preformada.

Se realizé el corte con sierra de la porcion 6sea
afectada de la mandibula (figuras 3 y 4).
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Nétese en la figura 5 la alteracion de la
conformacion o6sea. Perdiendo la anatomia
trabecular normal, con un centro poco
vascularizado con presencia de infeccidon ésea.

En las figuras 6 y 7 se aprecian las imagenes
postquirargicas de la ortopantomografia y

reconstruccion tomografica respectivamente.
Se observa la placa de reconstruccion fijada
con 7 tornillos.

El cierre quirdrgico se realiza por planos con
sutura reabsorbible en planos profundos y
Nylon en piel.

Figura 1. Ortopantomografia inicial.

N

Figura 2. Abordaje submandibular y submental.
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Figura 5. Corte transversal de cuerpo mandibular afectado por
la patologia.

Figura 6. Ortopantomografia postquirurgica.
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Figura 7. Fijacion de placa preformada a mandibula.

DISCUSION

Se considera la Osteopetrosis como una rara
enfermedad 6sea muy poco frecuente.

En su clasificacién, este caso corresponde
a una Osteopetrosis autosémica dominante,
que aparece en adultos y se manifiesta con
fracturas frecuentes, deformidad de los huesos
largos y osteoartritis. Su diagndstico inicial se
asocia con fractura patolégica. Las principales
manifestaciones clinicas son retardo del
crecimiento, multiples fracturas, prominencia
frontal y hepatoesplenomegalia (3).

Se presentan alteraciones en distintos érganos y
sistemas (4):

Alteraciones dentarias: erupciones tardias,
malformaciones dentarias, inclusiones dentarias,
hipoplasia del esmalte y pérdida precoz de
dientes.

Alteraciones oftalmolégicas: compresiéon del
nervio optico, resultando en pérdida de vision;
exoftalmos y epifora por obstruccion del conducto
nasolacrimal.

119623 D

Alteraciones neurolégicas: neuropatias compre-
sivas, fundamentalmente del nervio optico y
nervio facial;, alteraciones como consecuencia
del ensanchamiento de huesos craneales,
como hidroencéfalo y aumento de la presion
intracraneal.

Cambios hematolégicos: anemia, trombo-
citopenia, con consecuentes hemorragias y

complicaciones infecciosas.

Cambios endocrinos: la actividad defectuosa
de los osteoclastos impide que el calcio se
movilice de los huesos, provocando hipocalcemia
que puede llevar al raquitismo (4).

El diagndstico por imagen es a través de
radiografias, la osteoesclerosis generalizada
es un signo radiografico patognomonico de la
enfermedad. Se observan bandas paralelas
de hueso denso que dan el aspecto de “hueso
dentro de hueso”.

A nivel craneal y de macizo maxilofacial puede
observarse ensanchamiento de huesos craneales
y poco desarrollo de los senos faciales (5).
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La mandibula es un hueso muy afectado por
esta enfermedad, provocando osteomielitis por
disminucion del aporte sanguineo, presencia de
focos sépticos dentales, aparte de alteraciones
sistémicas como anemia y neutropenia (4).

Se considera parte fundamental para el éxito del
tratamiento la oxigenacion hiperbarica previa y
posterior al tratamiento quirurgico.

En este caso se siguio el protocolo de Marx para
el tratamiento de Osteoradionecrosis. Este autor
plantea el protocolo de 30/10, con 30 sesiones
previas al tratamiento quirargico repartidas en 5
sesiones semanales y 10 sesiones posteriores
al tratamiento quirdrgico. Con la oxigenacion
hiperbarica previa se busca preservar y
mejorar la viabilidad del hueso sano adyacente,
permitiendo establecer los margenes entre hueso
sano sangrante y hueso necrdético.

Las sesiones posteriores al tratamiento quirirgico
aseguran que el hueso viable permanezca sano y
ayuda al cierre de los tejidos blandos.

En relacion con la farmacoterapia, el protocolo
para el tratamiento de Osteomielitis plantea
realizar una terapia empirica hasta obtener un
cultivo, con la asociaciéon de 2 antibiéticos de
alta penetracién 6sea en dosis alta por tiempo
prolongado (hasta 6 semanas).

El Staphylococcus aureus es el principal
patégeno aislado en la osteomielitis (90% de
los gérmenes aislados). Son indicados por lo
tanto las Penicilinas asociadas a inhibidoras
de betalalactamasas y las Cefalosporinas de
primera y segunda generacion.

El inconveniente es que los betalactamicos tienen
baja reabsorcién ésea (los de mas eficacia tienen
solo un 20% de reabsorcion 6sea), por lo que es
necesario la administracion de dosis muy altas
por via parenteral (5).

En este caso se hizo un tratamiento via oral
con asociaciéon de amoxicilina 875 mg y éacido
clavulanico 125 mg cada 8 horas durante 4

semanas (desde el diagnédstico clinico de
osteomielitis hasta el tratamiento quirurgico).

Se continud en el post operatorio con asociacion de
ampicilina y sulbactam por via intravenosa, 1,5 gr
cada 6 horas por 2 semanas, y otras 2 semanas
del mismo tratamiento prequirirgico por via oral.

CONCLUSIONES

La osteopetrosis del adulto o autosémica
dominante es una rara enfermedad de los huesos
con repercusion en distintos érganos y sistemas.

La mandibula, por sus caracteristicas es un hueso
muy susceptible para desarrollar osteomielitis en
pacientes que padecen la enfermedad.

La hemimandibulectomia parcial es un tratamiento
radical que se realiza en casos especificos de
osteomielitis a repeticion y es efectiva cuando
se acompafia de la oxigenacion hiperbarica pre
y postquirdrgica y una antibioterapia adecuada.
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