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= Osteopoiquilia. A proposito de 2 casos
o

? Osteopoikilosis. Report of two cases
o
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Resumen. La osteopoiquilosis es una rara displasia 6sea es-
clerosante. Su diagnostico es normalmente hecho de forma
accidental de radiografias que muestran multiples areas es-
cleréticas en diversos huesos del esqueleto. Su diagnostico
diferencial se realiza con la melorreostosis , osteopatia es-
triada y metastasis osteoblasticas , en base a la clinica, ra-
diologia y gammagrafia. Histolégicamente aparecen conden-
saciones focales de hueso lamelar compacto dentro de la es-
ponjosa. Nosotros recogemos 2 casos de osteopoiquilosis y
se hace a su vez un recuerdo.

Summary. Osteopoikilosis , is a rare sclerosing bone dyspla-
sia. The diagnosis is usually made incidentally from radio-
graphs which show multiple sclerotic areas in several bones
of the body. The differential diagnosis from melorheostosis ,
osteophatia striata and specially from osteoblastic bone me-
tastases, on the basis of the clinical, radiological and radio-
nuclide scaning characteristics. Histologically, there are fo-
cal condensations of compact lamellar bone within the spon-
giosa. We report two cases osteopoikilosis.
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Introduccidn. Laosteopoiquilia u oste-
opatia condensante diseminada, es una
rara entidad descrita inicialmente por Al-
bers-Schonberg en 1915, y bautizada con
este nombre por Ledoux- Lebard en 1916
(1). Se incluye dentro de las displasias 6se-
as esclerosantes a igual que la melorreosto-
sis y la osteopatia estriada. Tiene un carac-
ter hereditario autosdbmico dominante y un
patrén de penetrancia variable (2,3). El
diagnostico se redliza de manera casual, pu-
diendo aparecer a cualquier edad y sin pre-
dileccion por ninguno de los dos sexos.
Su causa es un trastorno mesenquimato-
so y se caracteriza por € hallazgo radiol 6-
gico de pequefias y mulltiples &reas escle-
réticas, redondeadas u ovoides, localizadas
preferentemente en e hueso esponjoso de
carpo y tarso, asi como en las epifiss y
metéfisis de los huesos largos. Al redlizar €l

estudio anatomopatol6gico, se aprecian
condensaciones focaes de hueso lamelar
compacto dentro de la esponjosa.

El objetivo de este articulo es redizar
una revisiéon bibliogréfica de esta rara afec-
cion, en base a dos casos etendidos en nues-
tro servicio.

Caso 1. Mujer de 23 afios, sin anteceden-
tes familiares de interés y en la que como
antecedente personal cabe destacar Unica-
mente |la presencia de adenopatias occipita-
les inespecificas dos afios antes, que acude
enviada por su médico de Atencion
Primaria quien, tras redizar una radiografia
de tobillo por una torsién del mismo,
detecta multiples osificaciones difusas en €l
hueso de IxI mm de tamafio y sin otras
lesiones asociadas.

Se redliza un estudio analitico que es
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normal y un rastreo radiogréfico corporal
gque mostré condensaciones puntiformes,
redondeadas y ovoides, con limites bien
definidos, en epifiss y metafiss de huesos
largos, huesos del carpo y tarso, respetando
craneo y columnadorsolumbar (Fig. 1y 2).
Se realiz6 asimismo un estudio gammagra-
fico que fue normal. La paciente se encon-
tr6 asintomatica en todo momento.

Caso 2. Mujer de 19 afios en la que de
forma casual, y tras una caida, se detecta en
una radiografia hombro lesiones esclerosas
metafisoepifisarias, redondeadas y ovaladas,
de varios milimetros de didmetro a nivel de
dicha articulacion. Los antecedentes perso-
nales y familiares carecian de interés, y €
estudio analitico y gammagréfico también
fue normal (Fig. 3).

Discusién. La osteopioquilia es una rara
enfermedad de herencia autosdmica domi-
nante, cuya patogenia no esta bien aclara
da, pero que posiblemente sea de origen
multifactorial. Al ser exclusivamente un ha-
llazgo radiografico no se poseen datos fia
bles en cuanto a su frecuencia de aparicion;
en algunos estudios se habla de una preva-
lencia de 0,1/millén de habitantes (1) y en
otros trabajos de revision como € realizado
en Viena por Jonasch sobre 211.000 histo-
rias clinicas aparecio en 12 casos. Buschkey
Ollendorf (4) creen que se trata de una al-
teracion mesenquimal primitivay Rubin(5)
postulé una hipotesis, segun la cua €l hue-
so dfecto tiene una alteracion en su remo-
delacién, tanto por exceso como por defec-
to con una anomalia en la reabsorcién de la
esponjosa secundaria.

La osteopoiquilia se puede asociar a alte-
raciones cuténeas e incluso endocrinas, sien-
do la més comun la dermatofibrosis lenticu-
lar diseminada denominandose entonces
sindrome de Buschcke-Ollendorf (4).

Se han descritos casos en los que se aso-
cia dolor y limitacion de la movilidad arti-
cular (interesando fundamentalmente a las
grandes articulaciones), manos anchas,
dedos cortos, lesiones cutaneas  (placas de
nodulos pequefias redondeadas u ovaes, de

Figura 1. Proyeccion lateral de tobillo, en la cual se aprecian image-
nes tipicas de osteopoiquilia en tarso.

color blanco amarillento o queratomas
plantares o palmares y predisposiciéon a la
formacion de cicatrices queloides) (6-8).

Las alteraciones esqueléticas son asin-
tomaticas y se ponen en evidencia a prac-
ticar un examen radiol6gico por otras cau-
sas. Se localiza generalmente en varios
huesos del esqueleto que por orden decre-
ciente de frecuencia serian las faanges de
las manos, los huesos del carpo y del meta-
carpo, falanges de los pies, huesos del tarso
y metatarso, iliacos, fémur, radio, sacro,
humero y tibia, siendo excepcional la loca
lizacion en créneo, costillas, claviculas y
columna vertebral.

Los datos analiticos sanguineos no revelan
ningun dato de interés. Los hallazgos radio-
l6gicos se caracterizan por multiples areas
esclerosantes homogéneas, bien definidas, del
tamafio de una lenteja, de forma variable,
cuyo ge mayor es paraelo a ge mayor del
hueso y que suelen guardar una distribucién
simétrica . En los huesos largos se locdizan
especidmente en la met&fiss y epifiss.
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Figura 2. Radiografias con lesiones esclerosas en carpo de mano.

Figura 3. Imagenes redondeadas multiples en hombro, tipicas de
osteopoiquilia.

La osteopoiquilosis no debe confundirse
con la melorreostosis ni con la osteopatia
estriada. La primera se caracteriza por una
hiperostosis lineal progresiva fundamental-
mente diafisaria y limitada a una extremi-
dad, y la osteopatia estriada se manifiesta
por bandas densas metafisarias paralelas al
ge mayor de los huesos largos.

El mayor interés clinico de la osteopio-
quilosis es su posible confusién con las
metéstasis Oseas osteoblasticas (9). Ademas
de las caracteristicas clinicas (incluida la
normalidad de los estudios analiticos) y
radioldgicas , el estudio gammagrafico con
Tc99 puede s Gtil para el diagnostico
diferencial, ya que en la osteopoiquilosis,
no suelen existir focos de hipercaptacion
como en las metéstasis Gseas osteobl asticas.
La tomografia axial y la resonancia nuclear
también pueden servir de ayuda diagnosti-
ca, mostrando pequefias areas de osteocon-
densacion sin afectacion de partes blandas
y con caracteristicas de benignidad. El
diagnostico definitivo, en el improbable
caso de que existan dudas, se establecera
mediante la biopsia 6sea, en la que se
observan condensaciones de hueso lamelar
compacto dentro de la esponjosa, que en
determinados puntos se disponen concén-
tricamente en torno a canadles vasculares
con lineas de cementacion evidentes que
habitualmente no cambian, una vez cesado
el crecimiento. La medula 0sea presenta
una celularidad normal, si bien en algunas
areas se evidencia un reemplazo de la
misma por tejido fibroso.

Las complicaciones de la osteopoiqui-
losis son excepcionales. Se han descrito
casos aislados de degeneracién hacia
tumor de células gigantes con fractura
patolégica (10) y casos asociados a un
condrosarcoma (11) o a un osteosarcoma
(12), lo que plantea la posibilidad de dege-
neracion neoplésica.

El diagndstico diferencial debe redlizar-
se con otras esclerosis generalizadas o loca-
lizadas, tumores 6seos primarios (osteoblas-
toma benigno, condroblastoma benigno,
osteoma osteoide) , metastasis como ya se
ha escrito, osteomielitis cronica, agunas
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enfermedades esclerosantes (leontasis, hipe-
rostosis frontal interna, cementoma esclero-
sante, osteitis condensante del iliaco)
(16,17).

Cuando se asocia a nevus conjuntivos
elésticos diseminados, o cua no ocurrié en
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