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Osteopoiquilosis. A propoésito de tres casos
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RESUMEN

Los autores presentan el estudio geneal6gico, clinico y radiol6gico de
una familia con osteopoiquilosis, haciendo hincapié en el diagnéstico
diferencial asi como en laimportancia de la biopsia en el caso de sospecha

de una tumoracion ésea.

Descriptores:Displasia 6sea, Osteopatia condensante y Osteopoiquilo-

sis.

SUMMARY

The authors show a genealogic, clinic and radiologic study of
one family affected by osteopoikilosis. They emphasize the diffe-
rential diagnosis as well asthe importance of biopsy suspecting a

bone tumor.

Key Words: Osteopoikilosis. Osteopathia condensans dissemi-
nata. Differential diagnosis.

Introduccién

La osteopoiquilosis, osteopatia con-
densante diseminada o huesos jaspea-
dos es una displasiarara que se hereda
probablemente con caracter dominan-
te. Radiol 6gicamente se caracteriza por
la presenciade multiples nddul os escle-
réticos redondeados en la esponjosa de
metafisis y epifisis de huesos largos,
aunque pueden afectarse los planos y
los cortos. Histol 6gicamente correspon-
den a condensaciones del hueso espon-
joso. Generalmente es asintomatica, si
bien se ha notificado en asociacién con
otros procesos.

En este trabajo aportamos la des-
cripcion de una familia con afectacion
de tres hermanos.

M aterial y métodos
CASO 1.

Paciente de 44 afios que acudi6 a urgen-
cias porque desde hacia unas horas presen-
taba dolor continuo en region precordial, sin
relacion con los movimientos o con larespi-
racién y sin otra sintomatologia acompa-
fiante. La exploracion y examenes comple-
mentarios fueron anodinos salvo por la pre-
sencia de unas opacidades escleréticas re-
dondeadas en epifisis y metafisis de ambas
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articulaciones glenohumerales. Se catalogé
de pleurodiniay osteopoiquilosisy se remi-
tié ala consulta para completar el estudio.

Laanalitica complementariafué normal
y enlaserie 6sea aparecieron lesiones escle-
réticas similares y simétricas en cintura
escapular, codos, mufiecas (Figura n°® 1),
cintura pélvica ( Figura n® 2) rodillas y
tobillos.

Posteriormente se elabord el arbol ge-
nealogico, con el estudio del resto de los Figura n® 2: Caso 1: Lesiones caractensucas de osteo-
familiares (Figura n° 3). poiquilosis afectando a la cintura pélvica.

CAO 2.

Paciente de 50 afios, hermano del ante-
rior. Aparecieron lesiones anivel de cintura
escapular (Figura n° 4), mufecas, cintura
pélvicay rodillas (Figura n°® 5), también de
caracteristicas simétricasy con unaanaliti-
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Figura n® 3: Arbol gencaldgico de la familia.

CASO 3.

Paciente de 48 afios, hermano de los
otros dos. Encontramos lesiones de osteo-
poiquilosis en las mismas|ocalizaciones que
Figura n® 1: Caso 1: Afectacién del carpo y huesos €N el caso 1, igualmente con estudios anali-
tubulares cortos de la mano. ticos normales.
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Figura n® 4: Caso 2: Afectacion de la cintura escapular.
Discusion

La etiologia de este proceso no se
conoce, si bien existe una tendencia
hereditaria bien documentada (1). Se
trata de un desorden raro cuya preva-
lencia segin JANCU y cols. (2) es de
1:50.000. Laedad de aparicion esvaria-
ble, habiéndose descrito lactantes afec-
tos (3). El seguimiento radioldgico de
las lesiones ha demostrado que pueden
variar en nimero y tamafo, llegando
incluso a desaparecer. (1).

Existen numerosas publicaciones en
las que se describe en asociacién con
otros procesos, fundamentalmente con
displasias como la melorreostosis (4),
lesiones cutaneas como la dermatofi-
brosis lenticular diseminada (5) y tu-
mores como el osteosarcoma (6), con-

439

Figura n® 5: Caso 2: Afectacion de la rodilla.

drosarcoma (7) y tumor de células gi-
gantes (8).

Los casos descritos anteriormente
correspondieron a los tipicos de osteo-
poiquilosis poliostética simétrica, sin
otras alteraciones asociadas.

Es importante realizar el estudio
exhaustivo de los casos para diferen-
ciarlos de procesos como |lamel orreosto-
sis, osteopatia estriada y metastasis
osteobl asticas. En principio no requiere
tratamiento, si bien estd indicada la
biopsia cuando sospechamos que coe-
Xiste con una tumoracion Osea.
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