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RESUMEN

Introduccion: La osteopoiquilosis es una displasia 6sea esclerosante poco frecuente, su diagnostico es
generalmente incidental en radiografias que muestran multiples areas esclerdticas en diversos huesos
del esqueleto. Caso clinico: En este articulo se presenta un paciente masculino de 58 afios con lesiones
radiologicas caracteristicas en fémur, pelvis, craneo y con compromiso cutaneo atendido en el Hospital
Universitario de Santander. Discusion: Esta enfermedad es de transmision autosomica dominante y
es causada al parecer por una mutacion con pérdida de funcion del gen LEMD3. Ocasionalmente se
encuentra asociada a lesiones en piel denominandose sindrome de Buschke-Ollendorf como ocurre en el
presente caso.Su importancia radica en la posibilidad de confundirla con lesiones tumorales metastasicas
llevando a intervenciones innecesarias. Sadud UILS 2011; 43 (3): 321-326
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ABSTRACT

Introduction: Osteopoikilosis is a rare sclerosing bone dysplasia, its diagnosis is usually incidental
on radiographs showing multiple sclerotic areas in diferent bones of the skeleton. Case report: This
article presents a 58 year old male patient with characteristic radiographic lesions in the femur, pelvis,
skull and a with cutaneous involvement treated at the Hospital Universitario de Santander. Discussion:
This disease is autosomal dominant and is apparently caused by a loss of function mutation of the gene
LEMD3. Is occasionally associated with skin lesions, which are called Buschke-Ollendorf syndrome as
in this case. Its importance lies in the possibility of confusion with metastatic tumor lesions leading to
unnecessary interventions. Sadud, ULS 2011; 43 (3): 321-326
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INTRODUCCION

Laosteopoiquilosisuosteopatia condensante diseminada
fue descrita inicialmente por Albers-Shonberg en 1915,
un afio después recibe su nombre gracias a Ledoux-
Lebard'?. Es una entidad benigna, poco frecuente
incluida dentro de las displasias Oseas esclerosantes
junto con la melorreostosis y la osteopatia estriada. Su
transmision es autosomica dominante, con un patréon
de penetrancia variable®, aunque se han descrito casos
aislados sin ningun tipo de antecedente®. Su prevalencia
varia de 1/50.000°a 1/20.000%" dependiendo de la serie.

Por lo general los pacientes son asintomaticos aunque
un 15-20% pueden presentar ligero dolor o efusion
articular, por lo que usualmente es un hallazgo
radiologico casual.

Se caracteriza por presentar un patréon moteado o linear
corto de multiples y pequefias aéreas escleroticas, con
un didmetro entre 1 y 10 mm de densidad parecida
a la cortical de distribucion bilateral y simétrica,
frecuentemente localizada en el hueso esponjoso del
carpoy tarso, ademas de las epifisis y metafisis de huesos
largos, pelvis, carpo y falanges, siendo raro hallarlas
en craneo, columna, escapula, patela y clavicula®s.
Puede aparecer a cualquier edad y sin predileccion por
ninguno de los dos sexos, aunque algunos estudios la
refieren con mayor frecuencia en hombres’.

En el estudio histopatoldgico de las lesiones se observan
condensaciones focales de hueso lamelar compacto
dentro de la esponjosa'®. Su importancia clinica radica
en la necesidad de reconocer esta entidad para evitar
gran cantidad de estudios realizados bajo una impresion
diagnostica errada.

CASO CLINICO

Paciente de 58 afios originario de Bucaramanga, que
ingresa al Hospital Universitario de Santander, con
antecedente de importancia fumador pesado los ultimos
35 afios con diagnoéstico de tuberculosis pulmonar en
tratamiento; Al cual se le realiza radiografia de cadera
derecha (Figura 1) y de pelvis tras sufrir una caida, en
las cuales se encontraron multiples imagenes radiopacas
redondeadas de Smm en promedio que ocupaban los
huesos de la pelvis y el tercio proximal del fémur en
forma bilateral (Figura 2), se sospechd inicialmente
metastasis secundaria a céancer broncogénico Vs
osteopoiquilosis.
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Figura 1. Radiografia de cadera que muestra multiples
lesiones osteodensas.

Figura 2. Radiografia de pelvis

Se tomo6 muestra de medula 6sea en la cual se evidencid
ligera hipocelularidad con representacion y maduracion
adecuada de todas las lineas y ausencia de formacion
de granulomas o compromiso tumoral metastasico.
Posteriormente se realiza biopsia de trocanter mayor
que mostré abundantes fragmentos de espiculas
6seas maduras entremezcladas con proliferacion de
tejido fibroconectivo (Figura 3). El paciente también
presentaba en piel de brazos, espalda y muslos
multiples lesiones papulares de Smm (Figura 4) de las
que se tomd muestra para biopsia las cuales revelaron
presencia en la dermis de marcada fibrosis con atrofia
epidérmica y de anexos cutancos (Figura 5).

Se realiz6 ademas radiografia de torax que mostrd
atelectasia del 16bulo basal derecho sin evidencia de
masas (Figura 6); y radiografia de craneo en la que
se encontraron dos imagenes radiopacas ovaladas
de 10mm (Figura 7). Por lo demas el paciente se
encontraba asintomatico.
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Figura 3. (40x) Tricromico de Masson. Fibrosis que rodea
espiculas 6seas maduras.

‘5‘ ‘

Figura 4. Piel de muslo izquierdo con abundantes lesiones
papulares diseminadas.

Figura 5. (40x) Tricromico de Masson. Marcada fibrosis
dérmica.

Figura 6. Radiografia de térax, muestra atelectasia basal
derecha, sin masas.

Figura 7. Radiografia de craneo, se evidencian dos imagenes

osteodensas de 10 mm en la parte superior.

DISCUSION

Desde su descripcion inicial en 1916, se han reportado
mas de 350 casos en la literatura médica®, muchos
de estos asociados a cambios dermatologicos o
esqueléticos, raramente son descritos sin otra condicion
asociada, Serowy solo pudo encontrar 100 casos
reportados'! y Pinar describe 20 casos publicados en los
ultimos 50 afios en la literatura inglesa'®.

La patogenia de esta enfermedad ha sido motivo de
discusion por largo tiempo, inicialmente Buschke y
Ollendorf la consideraron una alteracion primitiva del
mesénquima que originaba alteraciones en piel, hueso
y tejido conectivo a cualquier nivel'®; Posteriormente
aparece la hipotesis dindmica de Rubin que propone
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una alteracion en la remodelacion 6sea tanto por exceso
como por defecto en la reabsorcion secundaria del hueso
esponjoso'¥; En 1971 Jancu sugiere una influencia
genética sobre la redistribucion de los osteoblastos
siguiendo lineas de fuerza patoldgicas’.

Recientemente Nature publica los resultados de un
estudio en el que se notifica la existencia de una mutacion
heterocigota con pérdida de funcion en el gen LEMD3
(también llamado MANT1) en el cromosoma 12q14'S,
el cual codifica una proteina de la membrana nuclear
interna, en varios casos familiares de osteopoiquilosis,
melorreostosis y sindrome de Buschke-Ollendorf".

La melorreostosis es una enfermedad dsea caracterizada
por la formacion ectopica de hueso en la superficie del
periostio y el endostio de los huesos largos, no todos
los pacientes afectados con esta presentan mutaciones
del LEMD?3 por lo que la causa genética de la misma
continua sin definirse'®.

A pesar del caracter benigno de esta condicion, hay
complicaciones y patologias coexistentes que si
requieren atencion médica. La osteopoiquilosis esta
asociada con otras anormalidades como desordenes
esqueléticos, anormalidades organicas (coartacion
de la aorta, doble uréter) disfunciones endocrinas y
dentales, anormalidades faciales y dacriocistitis, pero
las complicaciones mas importantes son el sindrome
premiclopatico debido a estenosis del canal espinal,

fibrosis contractural, queloides y degeneracion
maligna'?,
Ademas puede estar asociada a alteraciones

cutaneas hasta en un 25%,"” la mds comun es la
dermatofibrosis lenticular diseminada, esta asociacion
se conoce como sindrome de Buschke-Ollendorf u
osteodermatopoiquilosis'®>, que se caracteriza por
presentar lesiones papulares blanco amarillentas,
redondeadas u ovaladas en region lumbar, gliteos,
brazos y muslos, que histologicamente son
infiltraciones fibrocolagenas similares a las halladas
en la esclerodermia®. En el presente caso los hallazgos
radioldgicos ¢ histopatologicos de hueso y piel encajan
dentro de este cuadro.

Existen dos entidades con las que podria confundirse
la osteopoiquilosis estas son la melorreostosis descrita
previamente y la osteopatia estriada, esta ultima se
caracteriza por presentar bandas densas en la metéfisis
de huesos largos de disposicion paralela el eje mayor de
los mismos?!.
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Pero lo mas importante es la posibilidad de hacer un
diagnostico errado de metastasis 0seas osteoblasticas,
las cuales se deben sospechar especialmente en pacientes
entre 40-50 afios con esclerosis tuberosa y mastocitosis
o en los que las lesiones no sean simétricas’.

El diagnostico de la osteopoiquilosis la mayoria
de las veces se hace de forma casual al encontrar en
una radiografia focos osteodensosperiarticulares
de morfologia oval o redondeada con distribucion
simétrica en la epifisis de huesos largos y en los nicleos
de osificacion del carpo y del tarso que no se asocian a
ningln tipo de sintomatologia’.

La gammagrafia con Tc99 puede ser utilizada para
diagnostico diferencial pues los focos de hipercaptacion
de las metastasis 0seas osteoblasticas no existen en la
osteopoiquilosis, la tomografia axial computarizada y
la resonancia magnética muestran pequefias areas de
osteocondensacion benignas y que no afectan partes
blandas.

Encaso que persistan las dudas, hecho que es poco
frecuente, la biopsia dsea aportaria el diagndstico
definitivo, esta muestra dentro de la esponjosa
condensaciones de hueso lamelar compacto de
disposicion concéntrica a los canales vasculares con
lineas de cementacion que no cambian cuando ha
finalizado la etapa de crecimiento'®.

Cabe recordar que el niimero de lesiones escleroticas
en un solo hueso pueden ser desde 1 a 1000 y pueden
tanto aumentar como disminuir en nimero, tamafio y
radiodensidad e incluso desaparecer eventualmente??.

El diagnostico  diferencial debe establecerse
con: tumores Oseos primarios (osteoblastoma,
condroblastoma, osteoma osteoide), metastasis Oseas
de tumores a distancia, focos de osteomielitis cronica,
mastocitosis, enfermedades esclerosantes como la
hiperostosis frontal interna y el cementomaesclerosante
y otras osteoesclerosis como la melorreostosis y la
osteopatia estriada descritas con anterioridad®’.

Las complicaciones son escasas y se reportan solo
algunos casos aislados en la literatura, esto podria
indicar la posibilidad de una degeneracionmaligna
en forma de osteosarcoma, tumor de células gigantes
o condrosarcoma; asi como la posibilidad que exista
un tejido conectivo de caracteristicas especiales que
podria justificar el sindrome de compresion de nervios
periféricos descrito en algunos casos especialmente
asociados a alteraciones cutaneas®*.
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CONCLUSION

La osteopoiquilosis es un proceso benigno, que no
requiere tratamiento ni estudios complementarios a los
rayos-X y una adecuada evaluacion clinica, exceptuando
los casos con sintomatologia asociada o con historia
personal o familiar de malformaciones proliferativas.

Es necesario conocerla y considerarla dentro
del  diagnostico  diferencial  de imagenes
osteodensasmultiples, ya que olvidarla desencadenara
la realizacion de pruebas diagnosticas innecesarias
y costosas, sin olvidar la carga emocional que
debera enfrentar el paciente ante la falsa sospecha de
enfermedades graves como son los tumores 6seos.

CONSIDERACIONES ETICAS

En el presente articulo no existido intervencién en
humanos o animales, no hay faltas a la ética a considerar.
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