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Osteoesclerosis multiples y simétricas: osteopoiquilia
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RESUMEN

Introduccién: La osteopoiquilia es una displasia 6sea
benigna y asintomética, caracterizada por focos multiples
de esclerosis 6sea en epifisis y metafisis de huesos largos,
carpo, tarso y falanges.

Caso clinico: Varén de 13 afios al que, por deceleracién
del crecimiento, se le solicita una radiografia de carpo. En
ella aparecen multiples imagenes de osteoesclerosis redon-
deadas y bien delimitadas en huesos del carpo y falanges.
Antecedentes maternos de sindrome de Buschke-Ollendorf.

Conclusiones: La osteopoiquilia es una displasia 6sea
benigna de caracter hereditario y de patogenia desconocida.
Por ser asintomatica, su diagnéstico se realiza, en la mayorifa
de los casos, de forma accidental. Puede asociarse a lesiones
cutneas, constituyendo el sindrome de Buschke-Ollendorf,
asi como a sindromes de compresion nerviosa. Raramente
maligniza. Su importancia clinica est4 determinada por la nece-
sidad de conocer esta entidad y evitar investigaciones inne-
cesarias motivadas por una sospecha diagndstica erronea.

Palabras clave: Osteopoiquilia; Osteopatia condensan-
te diseminada; Sindrome de Buschke-Ollendorf.

ABSTRACT

Introduction: Osteopoikilosis is a benign and asympto-
matic bone dysplasia characterized by multiple foci of bone
sclerosis in epiphysis and metaphysis of long bones, carpus,
tarsus and phalanges.

Clinical case: 13 year old male in whom, due to growth
slow-down, carpus X-ray is requested. In it, there are mul-
tiple images of osteosclerosis, which are rounded and well-
defined, in the carpus and phalanges bones. Maternal back-
ground of Buschke-Ollendorf syndrome.

Conclusions: Osteopoikilosis is a hereditary benign
bone dysplasia of unknown pathogeny. As it is asympto-
matic, its diagnosis is mostly performed by chance. It may
be associated to skin lesions, constituting the Buschke-Ollen-
dorf syndrome and to nervous compression syndromes. It
rarely becomes malignant. Its clinical importance is deter-
mined by the need to know this entity and avoid unne-
cessary investigations motivated by erroneous diagnostic
suspicion.

Key words: Osteopoikilosis; Disseminated condensing
osteopathy; Buschke-Ollendorf syndrome.
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INTRODUCCION

La osteopoiquilia u osteopatia condensante disemina-
da es una displasia 6sea benigna y asintomatica, caracteri-
zada por focos multiples de esclerosis 6sea, que aparecen
con mayor frecuencia en las epifisis y metafisis de los hue-
sos largos, pelvis, carpo, tarso y falanges y raramente en el
créneo, columna vertebral, escdpula, rétula y clavicula. Los
estudios familiares realizados demuestran la existencia de
una herencia autosémica dominante(®, aunque su penetrancia
puede ser incompleta e incluso se han notificado casos ais-
lados sin antecedentes familiares. Recientemente se ha noti-
ficado la existencia de una mutacién en el gen LEMD3 en
varios casos familiares de osteopoiquilia, melorreostosis y
sindrome de Buschke-Ollendorff®. El diagnéstico se realiza
en la mayoria de los casos de forma accidental, consideran-
dose una incidencia de 1/20.000 radiografias®.

Su importancia clinica no estd determinada por su sin-
tomatologia ni por sus complicaciones, sino por la necesi-
dad de conocer esta entidad y evitar, asi, las arduas investi-
gaciones realizadas bajo una sospecha diagndstica errénea.

CASO CLINICO

Varén de 13 afios, primero de tres hermanos, que acude
a revision rutinaria de salud.

Antecedentes personales: Parto y periodo neonatal nor-
males. Desarrollo pondoestatural normal. Meningitis linfo-
citaria a los 7 afios.

Antecedentes familiares: Hermanos sanos. Madre: exé-
resis de una lesién hiperpigmentada de 1 x 1 cm de dia-
metro en el primer dedo de la mano derecha compatible con
dermatofibrosis lenticular. Intervenida quirdrgicamente en
varias ocasiones por parestesias recurrentes en 4° y 5> dedos
de ambas manos de etiologia compresiva. Osteocondromas
y focos osteodensos redondeados en el tercio distal de ambos
fémures y en el tercio proximal de tibias (Fig. 1), asi como
en las manos. Abuela materna: osteocondromas tibiales.

Exploracion: peso: 49,5 kg (p75), talla: 157 (p75). Explo-
racion por aparatos dentro de la normalidad. No lesiones
dérmicas.

Exploraciones complementarias: Se solicita radiografia
de carpo, para conocer la edad 6sea del paciente por enlen-
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Figura 1. Radiografia de la rodilla de la madre del paciente: focos
de esclerosis lenticular en epifisis y metéfisis de fémur, tibia y pero-
né. Osteocondromas tibiales.

tecimiento de la velocidad de crecimiento, apareciendo mul-
tiples areas de esclerosis lenticular en ambas manos com-
patibles con osteopoiquilia (Fig. 2).

COMENTARIOS

Desde que fuera descrita por primera vez en 1916 por
Ledoux-Lebard, se han publicado mas de 350 casos de oste-
opoiquilia en la literatura médica.

Aunque se ha sugerido la existencia de alteraciones en
el metabolismo del fésforo y del calcio®, su patogenia per-
manece desconocida. La naturaleza difusa de las lesiones,
su cardcter hereditario y su posible asociacién con anoma-
lias cutdneas, sugieren la existencia de una predisposicion
especial en la que unas particulares condiciones metabdli-
cas del tejido conectivo interaccionan con el estrés mecani-
co que sufre el hueso®.

En el 20% de los casos pueden encontrarse lesiones cuta-
neas asociadas en forma de dermatofibrosis lenticular dise-
minada®”), constituyendo el sindrome de Buschke-Ollen-
dorf. Asociados a la osteopoiquilia, en la piel aparecen nodu-
lillos ligeramente salientes, de color amarillo palido, redon-
deados u ovales. Su tamafio oscila entre 1 y 10 milimetros
y, aunque pueden aparecer diseminados, predominan en la



Figura 2. Radiografia de carpo del paciente: multiples areas de
esclerosis 6sea compatibles con osteopoiquilia.

cintura escapular, parte posterior de los brazos, gltiteos,
muslos y region lumbar.

La anatomia patolégica demuestra que, la alteracion de
la piel corresponde a tejido conjuntivo en el que las fibras
elasticas presentan agrupaciones de elastina y los fibroblastos
contienen material fibrilar anormal en un sistema reticulo-
endoplasmético agrandado®. La histologia de las altera-
ciones 6seas demuestra la existencia de condensaciones foca-
les de hueso laminar dentro de la esponjosa.

Con la edad, los hallazgos dseos tienen tendencia a
aumentar en nimero y densidad®, siendo poco frecuentes
los casos de regresién completa de las lesiones dseas y cuta-
neas.

Aunque las complicaciones de esta enfermedad son esca-
sas, en la literatura pueden encontrarse descritos varios casos
aislados, que indican la posibilidad de una degeneracién
maligna en forma de osteosarcoma®, tumor de células gigan-
test® o condrosarcoma™. Asimismo, la posible existencia
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de un tejido conectivo de caracteristicas especiales, podria
justificar los casos descritos de sindromes de compresién de
nervios periféricos, generalmente, en pacientes en los que
las alteraciones dseas se asocian a las alteraciones cutane-
as1213), y la ocasional asociacién de la osteopoiquilia con
otras enfermedades del tejido conectivo, como el lupus eri-
tematoso diseminado(¥, la artritis reumatoide® o la fiebre
mediterrdnea familiar(®.

En la mayoria de las ocasiones, el diagndstico se hace de
forma accidental, al encontrar en una radiografia focos oste-
odensos periarticulares de morfologia oval o redondeada y
tamafio entre 2 y 5 milimetros, distribuidos simétricamen-
te en las epifisis de los huesos largos y en los nticleos de osi-
ticacién del carpo y del tarso, y con menor frecuencia en
rétulas, claviculas, columna vertebral y craneo. A veces se
fusionan, respetando la cortical. Las lesiones no captan el
radiotrazador cuando se realizan pruebas de medicina nucle-
ar, lo cual constituye una clave importante para el diag-
néstico diferencial con otras patologias. La osteopoiquilia
polidstica y simétrica se convierte en lesién patognoméni-
ca del sindrome de Buschke-Ollendorf, cuando el paciente
presenta las alteraciones papulosas cutdneas.

El diagndstico diferencial debe establecerse con:
¢ Tumores 6seos primarios: osteoblastoma benigno, con-

droblastoma benigno, osteoma osteoide.

* Metéstasis 6seas de tumores a distancia.

¢ Focos de osteomielitis crénica.

¢ Otras osteoesclerosis generalizadas o localizadas®: la
melorreostosis afecta principalmente a las extremidades

inferiores en forma de dismetria, dolor, rigidez y limi-

tacion de los movimientos articulares, que requieren, en

la mayoria de los casos, tratamiento ortopédico. En la
radiologia se encuentran densificaciones longitudinales
en epifisis, didfisis y metéfisis, semejantes a los chorre-
ones de cera de una vela. Las manos y los pies no sue-
len estar afectados. En la osteopatia estriada los huesos
presentan lesiones osteodensas en forma de estrias lon-
gitudinales, que comienzan en la linea epifisaria y se
hacen mas patentes en las metifisis, lo que puede verse
en el fémur y en la tibia, pero también en las palas ilia-
cas y en los huesos de las mufiecas y manos. Es impor-
tante destacar que los pacientes con esta enfermedad,
frecuentemente padecen sordera secundaria a otoescle-
rosis. Aunque existen casos en los que se pueden encon-
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trar imagenes compatibles con osteopoiquilia, melorre-
ostosis y osteopatia estriada, la radiologia y las técnicas
de medicina nuclear pueden evitar el retraso en los tra-
tamientos ortopédicos y otolégicos necesarios en el caso
de las dos tltimas.

Mastocitosis.

Algunas enfermedades esclerosantes: hiperostosis fron-
tal interna, cementoma esclerosante, osteitis condensante
del ilfaco.

La osteopoiquilia es una alteracién de caracter benig-

no y asintomético, que no precisa tratamiento local ni gene-

ral. Sin embargo, es necesario conocerla e integrarla en el

diagnoéstico diferencial de las imagenes osteodensas mul-

tiples. Olvidar su existencia y sus caracteristicas radiologi-

cas abocara a una interminable serie de pruebas diagnésti-

cas, y provocara en el paciente una gran aprension bajo la

falsa sospecha de un proceso tumoral.
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