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Resumen

La osteopoiquilia es una rara displasia 6sea benigna que puede cursar con dolor musculo-esquelético,
aunque suele ser asintomatica. Habitualmente se sospecha y se diagnostica ante el hallazgo incidental de
las lesiones Oseas caracteristicas en los estudios radiol6gicos solicitados por otro motivo. Identificar estas
lesiones y descartar otras posibles causas es crucial para realizar un correcto diagnostico diferencial y evi-
tar estudios invasivos innecesarios. A continuacion describimos un caso clinico de una paciente de 32
anos remitida al servicio de Reumatologia por dolor articular.

Palabras clave: enfermedades esclerosantes dseas, displasias esclerosantes dseas, osteopoiquilosis, osteosclerosis, metdstasis dseas
esclerdticas, radiografia, diagndstico.

Migratory arthralgia and sclerosing bone lesions. Difterential diagnosis

Summary

Osteopokilosis is a rare benign bone dysplasia that may result in musculoskeletal pain, although it is
usually asymptomatic. It is frequently suspected and diagnosed by the incidental finding of characteristic
bone lesions on plain radiographs requested for another reason. Identifying these lesions and ruling out
other possible causes is crucial to carry out a correct differential diagnosis and to avoid unnecessary inva-
sive studies. We describe a case of a patient 32 years old who was referred to our rheumatology depart-
ment because of joint pain.
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Introduccion
La osteopoiquilia u osteopatia condensante dise-
minada es una displasia 6sea benigna relacionada
con una anomalia en el proceso de maduracion
endocondral. Clinicamente suele ser asintomatica,
aunque los pacientes pueden presentar dolor arti-
cular, alteraciones cutaneas, diversas anomalias
del desarrollo u otras patologias asociadas. Los
parimetros de laboratorio relacionados con el
metabolismo 6seo suelen ser normales, y el diag-
noéstico habitualmente se realiza ante el hallazgo
casual en los estudios radiol6gicos de las lesiones
Oseas caracteristicas. Las imagenes radiologicas
tipicas muestran multiples lesiones 6seas radio-
densas, de pequeno tamano, redondeadas u ova-
les, distribuidas en las regiones periarticulares de
los huesos largos'. Conocer e identificar los patro-
nes radiolégicos que caracterizan a las diversas
patologias 6seas es, junto con la historia clinica,
fundamental para realizar un diagndstico preciso.
A continuacion describimos un caso clinico de
una paciente remitida por dolor articular.

Caso clinico

Mujer de 32 anos fue remitida para valoracion por
Reumatologia por referir artralgias migratorias que
empeoraban tras esfuerzos durante los dltimos dos
anos. El dolor articular desaparecia con antiinflama-
torios no esteroideos. No padecia ninguna enferme-
dad sistémica ni tomaba otros tratamientos farmaco-
logicos. En la exploracion fisica se objetivd dolor
leve con la abduccion pasiva de ambos hombros,
dolor a la palpacion en ambas regiones pertrocanté-
reas y de la muneca derecha. No se encontré tume-
faccion ni limitacion de la movilidad en ninguna arti-
culacion. No se identificaron lesiones cutaneas ni
otras anomalias. Los estudios de laboratorio realiza-
dos (hemograma, bioquimica con transaminasas,
funcién renal, fosfatasa alcalina, calcio, fosforo, hor-
monas tiroideas y hormona paratiroidea, electrolitos,
proteinograma, VSG, proteina C reactiva (PCR),
25(0OH) vitamina D, marcadores de resorcion Osea,
calciuria en orina de 24 horas, anticuerpos antinucle-
ares (ANA), factor reumatoide (FR), anticuerpos anti-
péptido ciclico citrulinado (anti-CCP), y serologia de
hepatitis B y C) fueron normales. En las radiografias
se evidenciaron multiples lesiones dseas esclerdticas
de pequeno tamano, redondeadas, distribuidas de
forma bilateral y simétrica y localizadas en cabeza
humeral, porcion periarticular de la escapula (Figura
1), metacarpianos y falanges de las manos, pelvis,
acetabulo, cabeza y condilo femorales (Figura 2), ter-
cio proximal y distal de tibia y en los huesos de los
pies.. No se observo afectacion del craneo ni de los
cuerpos vertebrales. La gammagrafia 6sea con tecne-
cio no mostré depdsitos patologicos del radiotraza-
dor. La paciente fue diagnosticada de osteopoiquilia
ante los hallazgos clinicos, la normalidad de los
parametros de laboratorio y las imagenes radiologi-
cas caracteristicas.

Discusion
La osteopoiquilia u osteopoiquilosis es una displa-
sia 6sea hereditaria de etiologia desconocida, rela-

cionada con una alteracion en la resorcion de la
esponjosa secundaria y en la formacion de trabé-
culas normales a lo largo de las lineas de tension
durante el proceso de maduracion endocondral®.
Se ha identificado un patron de herencia autosé-
mico dominante, aunque también se han descrito
casos esporadicos. Presenta una incidencia similar
en ambos sexos con una prevalencia estimada de
1/50.000 habitantes’. Con frecuencia los pacientes
permanecen asintomadticos, por lo que el diagnés-
tico se realiza a cualquier edad, ante el hallazgo
incidental de las tipicas lesiones radiol6gicas en los
estudios radiolégicos solicitados por otro motivo.
Estas lesiones Oseas aparecen durante el desarrollo
embrionario y la infancia y suelen permanecer a lo
largo de la vida, aunque se ha descrito tanto el
aumento como la reduccion de su tamano, e inclu-
so su desaparicion’. Sin embargo, no es infrecuen-
te que los pacientes presenten algunas manifesta-
ciones como dolor y derrame articular (15-20% de
los casos), o lesiones cutaneas (25%). Los nevos
de tejido conectivo son las lesiones cutaneas mas
frecuentes, seguidas por la tendencia a desarrollar
queloides y las lesiones esclerodermiformes’. La
coexistencia de dermatofibrosis lenticularis disse-
minata, una alteracion hereditaria del tejido
conectivo caracterizada por la aparicion de papu-
las fibromatosas (nevos) en la espalda y las extre-
midades, y osteopoiquilia se denomina osteoder-
matopoiquilosis o sindrome de Buschke-
Ollendorff’. Los pacientes con osteopoiquilosis
también pueden presentar estenosis del canal
medular, anomalias de la charnela craneo-cervical
(sindrome de Klippel-Feil), alteraciones craneo-
faciales y dentarias, sindactilia, anomalias del cre-
cimiento (enanismo), malformaciones renales y
cardiacas, defectos urogenitales, patologias endo-
crinas (pubertad precoz) y reumatoldgicas autoin-
munes, coartacion aortica y otros problemas vas-
culares’. La clinica articular puede estar relaciona-
da con la propia osteopoiquilia o con enfermeda-
des autoinmunes asociadas como el lupus erite-
matoso sistémico, la artritis reumatoide, las espon-
diloartropatias o la fiebre mediterrinea familiar.
Aunque nuestra paciente referia dolor articular
que empeoraba con la actividad en varias localiza-
ciones, no se evidencio signo alguno que sugirie-
se la coexistencia de una patologia sistémica aso-
ciada ni en la exploracion fisica ni en los estudios
complementarios realizados. Tampoco se detecta-
ron alteraciones cutdneas ni anomalias a otros
niveles. Las imdgenes radioldgicas caracteristicas
de la osteopoiquilosis muestran multiples lesiones
osteoscleréticas de pequeno tamano, que puede
oscilar desde unos milimetros a varios centime-
tros, de densidad homogénea y morfologia gene-
ralmente redondeada u oval. Estas lesiones pre-
sentan una distribucion periarticular tipica, locali-
zandose habitualmente en las metifisis y epifisis
de los huesos largos. Hasta en el 90% de los casos
aparecen de forma bilateral y simétrica. Los
pequenos huesos de las manos y los pies (falan-
ges, metacarpianos, metatarsianos, huesos del
carpo y tarso), la pelvis, el fémur, el cubito, el
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radio, el sacro, la tibia, el peroné, la escdpula y la
porcion proximal del himero son los huesos afec-
tados con mayor frecuencia®®. Las imagenes radio-
l6gicas de nuestra paciente evidenciaron la tipicas
lesiones radiodensas redondeadas distribuidas
periarticularmente y localizadas en las cabezas
humerales y femorales, la esciapula, la pelvis, los
condilos femorales (Figuras 1y 2), el tercio proxi-
mal y distal de ambas tibias y los huesos de las
manos y pies. La localizacion de estas lesiones en
el craneo, las costillas o los cuerpos vertebrales es
extraordinario, salvo en la osteomesopicnosis, una
variante de la osteopoiquilosis caracterizada por la
presencia de lesiones osteosclerdticas irregulares
localizadas en los cuerpos vertebrales, cerca del
borde de los platillos vertebrales*. Parece haber
una estrecha relacion entre las alteraciones subya-
centes a las diferentes displasias 6seas, lo que
hace imposible diferenciarlas histolégicamente en
algunas ocasiones. Ademds, los pacientes con
osteopoiquilia con frecuencia presentan otras dis-
plasias 6seas como la enostosis, los osteomas, la
osteopatia estriata, la melorreostosis o la exostosis
multiple’. El estudio histologico de las lesiones en
pacientes con osteopoiquilia muestra, al igual que
en la enostosis, condensaciones de hueso lamelar
compacto (dreas esclerdticas) localizadas en el
hueso esponjoso, en consonancia con los hallaz-
gos radiologicos*!. La coexistencia de alteraciones
que sugieran la presencia de osteopoiquilosis,
osteopatia estriata y melorreostosis en un mismo
paciente se conoce como distrofia Gsea esclero-
sante mixta®. Al igual que en otras displasias 6seas,
los pacientes con osteopoiquilia presentan un ries-
go elevado de fracturas patologicas, aunque no se
ha evidenciado ninguna anomalia en el proceso
de cicatrizacion o6sea tras las fracturas'.
Ocasionalmente, se ha descrito la degeneracion
neoplasica de alguna de las lesiones osteoscleroti-
cas, especialmente hacia condrosarcoma y osteo-
sarcoma. La gammagrafia 6sea con 99mTecnecio-
MDP suele ser normal en pacientes con osteopoi-
quilosis, y su realizacion puede ayudar a diferen-
ciarla de otros procesos como las metdstasis blas-
ticas o a identificar una transformacion maligna de
las lesiones*". No obstante, la presencia de una
captacion focal andémala del radiotrazador no
excluye a esta displasia, pues algunas lesiones
grandes en crecimiento, especialmente en pacien-
tes jovenes, pueden mostrar esta alteracion'®. En
nuestro caso no se observo hipercaptacion del
radiofarmaco en ninguna localizacion.

El diagnostico de esta displasia dsea habitual-
mente se realiza por las tipicas lesiones osteoscle-
roticas en las imagenes radiolégicas. No suelen
precisarse otros estudios complementarios y es
excepcional la necesidad de una biopsia 6sea, téc-
nica limitada a los casos con dudas diagnosticas o
sospecha de degeneracion neopldsica. Numerosas
patologias con diferente severidad y prondstico se
han vinculado con la presencia de lesiones Oseas
esclerosantes. Las metastasis bldsticas constituyen
la causa mds frecuente de lesiones 6seas multiples
radiodensas en adultos, destacando tanto por su

Figura 1. Multiples lesiones radiodensas redondeadas
en ambos hombros (a, derecho; b, izquierdo), locali-
zadas de forma simétrica en la epifisis humeral pro-
ximal y en la region periarticular de la escapula

Figura 2. Multiples lesiones escleréticas redondeadas
localizadas en la epifisis proximal de fémur, acetabu-
los, huesos del pubis, sacro e iliacos, distribuidas de
forma periarticular y simétrica




incidencia como por su gravedad. La neoplasia de
mama en la mujer y el carcinoma de prostata en
el hombre son los tumores asociados con mayor
frecuencia. Las metdstasis Oseas generalmente son
asimétricas, de tamano variable, y tienen predilec-
cion por el esqueleto axial, las costillas y las diafi-
sis de los huesos largos. Rara vez aparecen en los
huesos del carpo o del tarso. Radiol6gicamente se
caracterizan por la presencia de destruccion osea
y de reaccion periostica, asi como por el hallazgo
de numerosos focos de captacion en la gamma-
grafia Osea'. Por otro lado, diversas patologias
congénitas y/o hereditarias se han relacionado con
la aparicion de lesiones osteosclerdticas a lo largo
del crecimiento, destacando el heterogéneo grupo
de las displasias Oseas y, entre éstas, la osteopetro-
sis, la osteopatia estriata, la melorreostosis, la pic-
nodisostosis, la disosteosclerosis, la osteocondro-
matosis multiple, la enostosis, los osteomas y la
displasia fibrosa 6sea*'. Otras enfermedades
como la neurofibromatosis tipo 1, la esclerosis
tuberosa’® o la paquidermoperiostosis'” también
han sido asociadas con estas anomalias Oseas, asi
como diversas patologias adquiridas entre las que
sobresalen la mielofibrosis", la infecciéon por
VHC®™, la granulomatosis lipidica®, la mastocitosis®,
la sarcoidosis®, la enfermedad de Paget* y la osteo-
distrofia renal’. Con frecuencia, la morfologia de las
lesiones, su ubicacion en el esqueleto, y su locali-
zacion en el hueso (epifisaria, metafisaria o diafisa-
ria, la afectacion de la cortical o del hueso espon-
joso, o el compromiso del patron trabecular) nos
ofrecen patrones radiologicos caracteristicos que,
junto con la historia clinica, suelen ser suficientes
para realizar un diagnéstico diferencial correcto y
establecer un diagnéstico preciso.

Como conclusiones, consideramos que la eva-
luacion de los pacientes con dolor articular asocia-
do con multiples lesiones radiolégicas osteoscle-
roticas debe ser realizada de forma exhaustiva,
teniendo en cuenta las posibles patologias impli-
cadas y descartando las enfermedades relaciona-
das que pueden coexistir. Conocer los diferentes
patrones radiologicos es fundamental para realizar
un correcto diagndstico diferencial, evitar errores
diagnosticos o el uso innecesario de pruebas inva-
sivas. Las metastasis osteoblasticas constituyen un
desafio en el que la realizacion de una gammagra-
fia 6sea con 99mTecnecio-MDP puede ser esclare-
cedora’.

Por dultimo, se recomienda una evaluacion
periddica de los pacientes con osteopoiquilosis
por el riesgo descrito de transformacion maligna.
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