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Caso clinico

Varén de 7 afios de edad, sin antecedentes personales ni
familiares a destacar, que es remitido a nuestra consulta
por metatarsalgia bilateral de 1 afio de evolucién, de
frecuencia variable y caricter inespecifico. Desde los
2 afios refiere ademds aparicién de lesiones dérmicas de
pequefio tamafio en hombro izquierdo, gliteo y muslo
izquierdos. La exploracién articular no mostraba datos
patolégicos y en la exploracién sistémica se apreciaban
unas lesiones blanquecinas, fibrosas y ligeramente so-
breelevadas en hombro, gliteo y muslo izquierdos. En
el estudio analitico hematoldgico, bioquimico, inmuno-
légico y metabélico éseo sélo presentaba una elevacién
de fosfatasa alcalina: 259 (40-129) caracteristica de un
hueso en crecimiento.

Se realizé una biopsia de las lesiones cutdneas, cuyo
diagnéstico anatomopatoldgico fue compatible con 7e-
vus eldstico (fig. 1): displasia del tejido conectivo con
proliferacién hamartomatosa de fibras eldsticas.

Figura 1. Lesiones dérmicas en muslo izquierdo.
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El estudio radiogrifico mostré unas lesiones osteocon-
densantes bien definidas redondeadas en carpos, meta-
carpianos (fig. 2), tarsos, metatarsianos y rodillas (fig. 3).
Se realizé una gammagraﬁ'a 6sea que no mostré capta-
cién anormal del radiotrazador a ningin nivel.

Diagndstico y evolucion

Sindrome de Buschke-Ollendorft. El paciente durante su

seguimiento ha permanecido asintomatico, y ha presenta-

Figura 2. Radiografia anteroposterior de manos.

Figura 3. Radiografia anteroposterior de rodillas.
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do un crecimiento y desarrollo normales, sin progresién de
las lesiones cutdneas ni radiograficas hasta el momento.

Discusion

La osteopoiquilosis u osteopoiquilia (“huesos mancha-
dos” o ‘spotted bones”) es una displasia osteoesclerosa
descrita por Stieda en 1905 y atribuida posteriormente
a Albers-Schonberg, que en 1915 describié 1 caso. La
asociacién de osteopoiquilosis con lesiones cutineas,
conocida como sindrome de Buschke-Ollendorff u os-
teodermatopoiquilosis, se describi6é por primera vez en
1928. Los autores describieron la presencia de multiples
manchas densas en los huesos, circulares u ovoideas (si-
guiendo el eje longitudinal del hueso) y lesiones derma-
tolégicas papulosas de color blanco amarillento, redon-
deadas u ovaladas, localizadas en regién lumbar,
gliteos, brazos y muslos, con cierta simetria, a las que
denominaron “dermatofibrosis lenticular diseminada™.
Se trata de una enfermedad de etiologia desconocida,
con preferencia por el sexo masculino y cardcter autosé-
mico dominante (con penetrancia incompleta), aunque
también hay descritos casos aislados sin antecedentes
familiares?, como el caso de nuestro paciente, ya que el
estudio radiogrifico de los familiares de primer grado
no mostré imagenes sugestivas de la enfermedad.
Clinicamente, es asintomadtica y no produce deformidad
ni alteracién en el desarrollo normal éseo. Las lesiones
pueden iniciarse en la infancia, pero habitualmente se
descubren de forma casual en la edad adulta. Aunque las
cifras de incidencia y prevalencia son escasas, dado su
cardcter asintomatico, se calcula que se detectarian lesio-
nes de osteopoiquilia en 1 de cada 20.000 radiografias®.
Radiolégicamente, se pueden apreciar focos de esclero-
sis 6sea redondeados u ovoideos rara vez mayores de 10
mm, simétricos, bien definidos, sin afectacién de la cor-
tical 6sea y con predileccién por epifisis y metifisis de
huesos tubulares, carpos, tarsos, pelvis y oméplatos, y es
rara la afectacion de costillas, claviculas, columna y cré-
neo. Hay, por tanto, una afectacién poliostética (varios
huesos) y politépica (distintas partes del hueso). La
gammagrafia ésea no muestra datos patolégicos, lo que
resulta muy util a la hora de hacer un diagndéstico dife-
rencial con otras lesiones osteocondensantes®.
Histolégicamente, se encuentra un aumento en el nd-
mero y grosor de las trabéculas de la esponjosa. Estos
focos de hueso compacto son indistinguibles de las
exostosis solitarias (islotes 6seos).

Hay 3 tipos de osteopoiquilia: la punctata, la estriada
(descrita por Voorhoeve en 1924) y la mixta®. La forma
mds frecuente es la punctata, que es la presentada en
nuestro caso.

La osteopoiquilia se asocia en un 25% de los casos a le-
siones cutdneas: infiltraciones fibrocoldgenas, queloides
y lesiones similares a la esclerodermia. Debido a la gran

variabilidad histolégica de éstas, actualmente se englo-
ban bajo el término “nevus del tejido conjuntivo”, dis-
plasia conjuntiva en la que uno de los mayores compo-
nentes fibrilares de la dermis, o los 2 (coldgena y
eldstica), se muestra hiperplasiado®®. Los hallazgos de
laboratorio habitualmente son inespecificos. Se han
descrito alteraciones del metabolismo del calcio y f6sfo-
ro en pacientes con osteopoiquilia y familiares de pri-
mer grado, como aumentos de la fosfatasa alcalina,
PTH o 25-OH-vit D. Estas hipersecreciones puntuales
de PTH podrian explicar el fallo de acoplamiento entre
resorcién y formacién ésea, originando las lesiones os-
teocondensantes propias de la enfermedad’. Nosotros
no hemos hallado alteraciones metabdlicas en nuestro
paciente, ni en los familiares de primer grado.

El pronéstico de la enfermedad es generalmente benig-
no. Las lesiones siguen las leyes de crecimiento normal
del hueso sin progresar, aunque se han descrito casos de
desaparicién e incluso reaparicién de éstas'. También
se han descrito casos aislados de degeneracién maligna
a osteosarcoma, tumor de células gigantes o condrosar-
coma’.

En ocasiones, esta enfermedad se puede asociar a otras
anomalias como retraso del crecimiento, costillas o vér-
tebras supranumerarias, retraso mental, neuropatia, in-
fantilismo sexual, diabetes, artritis reumatoide etc.®.

No precisa tratamiento especifico.

En cuanto al diagnéstico diferencial, estdn las metdstasis
osteobldsticas, condrodistrofias punteadas, melorreosto-
sis, secuelas de procesos inflamatorios, distrofia ésea es-
clerosante mixta, infartos éseos, displasia epifisaria, islo-
tes Gseos, mastocitosis y otros procesos esclerosantes!.
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