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lNTRODUCClON 

Ln ostcocondroma tos is múltiple familiar es un 

padecimiento del que ha.y 

a pesar 

son de 

que dentro de 

manera relatlvn 

pocos estudios al 

las displasias 6seas 

las lesiones más 

respecto, 

múltiples 

comunmente 

vistas por el cirujano ortopédico, su discutida y especulativa 

etlopatogenia, así como lo relativo al tratamiento y 

los problemas inherentes al mismo, hacen de esta enrer-medad

tema de gran discuci6n. 

La flnalida.d de esta revisi6n es conocer los 

avances en los últimos veinte afi<:is a la fecha sobre 

la osteocondromatosis múltiple familiar-, la cúal no 

es poco frecuente y cuya importancia actual radica en 
la problemática inherente a sus orígenes as! como al 

tr-atamlento, dependiendo de la zona 6sea donde &e encuentre 

dicho crecimiento aberrante, y que dependiendo de un 

mejor conocimiento actuallzado se tomarán mejores decisiones 

terap~uticas, basadas en las investigaciones y e)(¡>ertencias 

de los distintos autores a nivel internacional. 

Se revisarán los 

ftslopatología, etiopatogenia, 

problemas 

cte. 

ortop~d leos 

conceptos actuo.les de la 

localizaciones más frecuentes, 

frecuentes, mallgnizaci6n, 

Se incluirá en este tr-abajo la pr-esentact6n 

de dos casos de exostosis múltiple familiar los cuales 

fueron dlngnosttCndos y tratados en el Instituto Nacional 

de Or-topedia. 

Al finalizar, se evaluarán los adelanto& en 

ln ttlologCn y tratamiento de acuerdo a los diferentes 

estudios rcnllzados por los distintos investigadores, 

con la finalidad de apllcarlos y difundirlos. 



H lSTOP ATOLOG IA 

En estudios efectundos sobre especímenes 

quirdrglcos postmortem 

derivados 

de osteocondromas se ha observado 

que 

del 
•on 

platillo 

autonomamente 

de 

y 

de 

crecimiento 

se 

tejido aberrante 

eplfislario, el 

del platillo 

cartilaginoso 

cual prolifera 

de crecimiento 

cerca de su extremo 

separa 

y puede desaparecer por remodelact6n 

o prol1.fernr como un osteocondroma perpendicular a 

la orientación del platillo de crecimiento de donde 

es orllil,lnado (l); llegándose a la conclusi6n de que 

tanto los osteocondromas como los encondromas tienen 

su origen en condromas 

parecen originarse del 

(l). 

mtcrosc6ptcos y 

extremo de la 

que éstos dltlmos 

ftsis epiflslaria 

lllstol6gicamcnte se encontró que el osteocondromet 
tiene una capa de grosor variable y se ha demostrado 

entrelazamiento encondral a eventual osificación ósea 

lamelar sobre &u superficie inferior. 

a 

Las 

demostrar 

crecimiento 

lesiones que 

un patrón 

crecen rápidamente tienden 

más regular del platillo de 

de la superficie cartilaginosa 

que aquellos que 

el contenido de la 

crecen más 

lesión es 

lentamente. Con 

yuxta6sea 

el tiempo 

a menudo de hueso la.melar 

trabecular con médula ósea grasosa. El osteocondroma 

puede ser sésil o bien formar un largo pedículo del 

hueso. La capa de cartílago puede ser pequei'\a y discreta 

o puede ser gruesa y difusa. 

La capa de cartflago del osteocondroma puede 

desaparecer y la lesión transformarse en una verdadera 

exostosis, é;sta transformact6n puede no ocurrir hasta 

que el crecimiento cese en la adolescencia. 

Mientras unas lesiones demostraron un engrosa.mi 

ento uniforme tardío de cartflago, muchas otras tienen 

una configuraci6n asimétrica, Allí pueden ser varias capas-



de carttlago separadas de hueso normal. los lóbulos 

de cartOago pueden ser de diferente ta.man.o con una 

o dos masas clínicas, pero otras lesiones satélites muy 

pequef\as pueden estar también presentes. El tejido 

cartilaginoso puede estar tambi~n presente incluido 

profundam~nte 

la superficie. 

en el hueso a. variable distancia de 

Estas variantes normales de osteocondroma.s 

son importantes considerar cuando se efectúa la reseccl6n 

quirúrgica. El exámcn microsc6pico de los platillos 

de crecimiento 

de 

revelan que dentro 

un platillo eplflslarlo 

anormalmente y 

de 

afectado, 

lesiones 

ciertas 

no ,. forman en 

periféricas 

célula& se 

columnns, 

dentro del 

comportan 

las cuales forman una 1est6n mlcrosc6ptca 

como 

en el 

platillo 

un condroma. 

extremo del 

eplíisiarlo descrito morfol6gicamente 

El periostio normalmente presente 

platillo de crecimiento está ausente 

alrededor del condroma, quedando la lcsl6n atrás del 

extremo del platillo el cóal continúa su crecimiento 

longitudinal y el condroma por este mecanismo el cút1.l 

era plano se vuelve orientado 

de la cortical y a 90• de 

del cúal es derivado. 

pt1.ralelamente a la 

la ortentaci6n del 

Otros racimos de células de cartílago 

diáfisis 

platillo 

pueden 

ser vistos dentro de la cortical 6sea metafislarla del 
hueso en crecimiento. El cartílago epiflsiarlo • través 

del proceso de crecimiento endocondral es desplazado 

de las {slas de cartílago previamente formadas. Desde 

un gran nómero de estas {slas observadas en sus etapas 

tempranas, se deduce que muchas de estas colecciones 

de eondrocttos son sometidos a oslftcacl6n endocondral, 

el condroma (ahora un osteocondroma) consiste de un 

inct'emento mayor de cantidades de hueso \amelar con 

un margen ex.terno de crecimiento cartilaginoso y en 

eate momento el condroma se vuelve radlol6gtcamente 



aparente. En su vaC'iedad de exostosis 

las dlfer'entes lesiones demuestran en 

múltiple familiar, 

el mismo paciente 

difer'entes tamnílos, difer'entes valoC'cs de crecimiento 

y distintas proporciones de cartrlngo a hueso, as{ como 

la multiplicidad de las lesiones causan una deformidad 

más extensa, resultnndo esto en un enanismo relativo. 

El arresto parcial del crecimiento puede haber conducido 

a una deformidad angular del ' hueso. Sin embargo, 

desde el punto de vista pntol6gico los cambios semejan 

al Upo de lesiones solitarias. Las lesiones cartilaginosas 

pueden inducir a. cambios metnplásicos dentro del tejido 

conectivo (lbroso 

desde el punto de 

adyacente, siendo ésto importante 

vista. quirúrgico, ya que teóricamente 

estas nuevas lesiones podrían prollfet'ar independientemente 

si no son removidas con. la lesi6n Ot'iglnal y causar 

crecimiento recurrente, no hay evidencia para suponer 

meta plasta cartilaginosa peri6stica como t"ecurso 

el osteocondroma ot'lginal (1). 

¡>ilt'il 

cstudl6 En una única oportunidad en donde se 

un osteocondroma resecado del tercio proximal del pcrone 

estudiado de unn nti'ia de tres a11os (2), siendo 

mlcrosc6plcamente en donde el cartílago 

hl~ltno parece desarrolarse 

evidencia de compresión del 

anormalmente 

cartílago 

encontC"Jndose 

epifislarlo pot' 

fibC"ocartílago 

aC"rlba del 

el osteocondroma, con una cnpa 

epHislarlo es normal, excepto justo 

platlllo de crecimiento normal adyacente 

de 

por 

al osteocont!roma 

donde un canal del cartflago está ocluído pot' el cartflago 

anormal. En distintas secciones el osteocondroma está 

A).- dlrectnmente yuxtapuesto al platillo de crecimiento 

normal; B).- sepat'ado del platillo Je crecimiento nurmal 

por una zona fibrosa, o C).- separado del plci.tlllo 

por una zona de pt'olifernción Cat'ttlaginosa anormal 

dentro del cartflago eptfisia.rio, a través de los sistemas 

de canal cartilagfnoso. 

El osteocondt'omn es mucho menos metacromátlco 

que el platlllo de crecimiento not'lnnl. Las células pat"ecen 



ligeramente mds grandes, las lagunas son stgniflcatlva.rnente 

mds grandes y hay un considera.ble aumento en la cantidad

de la sustancia intercelular, tanto en la zona germinal 

restante como en la zona columnar hipertrófica probada, 

rara vez cstdn las células integradas en columnas 

y siendo esta anomalía más evidente en la región distal 

del osteocondroma colocado encima de la metdfisls. 

La& lagunas cartilaginosas están sepat"adas por septums 

metacromdticos profundos dentro de la matriz 

cartllaginosa, siendo mdo aparente en la región distal 

del osteocondrorna. 

La osificación endocondral parece ser relativamente 

normal a pesar de la pobre formación c:olumnar. stend..., 

más irregular en la región distal del ostcocundror.1a. 

La zona rná.s intrincada es aquella .de la prolife1·a.c:ié>n 

del osteocondroma dentro de la epífisis en la .Jnlón 

de la ffsis y el osteocondroma, varec:icndo estar cr<!c:lendo 

dentro del cart!lago hialino de la epífisis. El espesor 

del platillo de crecimiento normal, es mds significativo 

en la región en la cual las células del osteoc:ondroma 

son invadidas por 

creando una película 

el sistema 

histológica 

circulatorio epiflsiario 

similar a la mostrada 

por Trueta para Isquemia epifislarla e Implicando que 

células cartilaginosas anormales tienen oclusión 

de los vasos sanguíneos por expan&ión dentro de los 

sistemas de canales cac-ttlaginosos. 

zonas fibrosas entre las secciones del 

osteocondrornn son continuas con la capa. fibrosa externa 

y mezclada dentro de las columnas celulares lesionadas 

y zonas de transformación a hueso trabecular en la. 

metdflsls. 
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ASPECTOS CLINlCOS: RADlOLOGICOS Y A1>lTROPOMETRlCOS. 

En cuanto a la11 caractcrí11tlcas clínicas de 

la exostosla hert:!ditaria múltiple familinC" han sido 

bien descritas, pero poco 51:! sube dl! los IJC"Oblemas 

generales y regionales del crecimiento y defoC"midad 

que son parte tntegC"al de 

En un estudio 

años, en el cual los 

la condlc:i6n IJl. 

(J) con seguimiento por treinta 

pacientes fueron seguidos hasld 

la edad de veinte años, se estudiaron las posioles 

causas de discrepancia de los miemhC"os. 

Lo• datos antropométricos (J) están basados 

en escanometr!as de lo• miembC"os, lo cual permite estudios 

exactos de estas áreas, ••Í como la postl>illdud de 

lnve11tlgact6n sobre el crecimiento. La esc:anumetría 

más importante e& la pC"imera que se lleva a cabo 

en el tiempo de madun!Z esquelética o mcls cercana 

a éste tiempo, en cuantlficac:lón del grado fin.al de 

deformidad. La edad esquelética debe de ser inv~·stlgada 

de acuerdo al Atlas de Pyle. 

Tollas las radiografías deben de ser examinadas 

para determinar la presencia o nutienc1<1 de deformidades 

encontrad.:is en la i.:xostosis heredltaC"ia múltiple ramHiilC" 

como son: Luxact6n de la cabeza C"adinl, limitaciones 

de la pronosuptnaci6n. la desvinct6n cubital, la desviación 

radial, coxa valga, fémur valgo, obllcutdades de la 

11uperrtcie artlculaC" y hueso subcondral de la cp{flsis 

dlstal de la tibia y la oblicuidad de la superficie 

articular del astrd.lago, debi~ndose investigar lü.s 

longitudes de la tibia y del peroné, la celact6n del 

maleolo medial y del lateral de las discrepancias de 

longitud de las extC"emidades, 



Lo mayoría de lo• pnclentes debajo 

del promedio en altura pero casi todos ello& permanecen 

dentro del rango normal. 

Cuando al paciente se le estudia su altura 

sentado se encuentra que tienen una estatura cot"ta 

desproporcionada regularmente, con extremidades 

involucradas en una mayor extensión 
l•• 
que 
edad 

la columna. 
En términos generales, la 

es menor que la edad cronológica 

de crecimiento, pero no se vé una 

Muchas de la diferencias estilo en 

a ocho meses (J). 

durante 

amplia 

esquelétic.i 

el periodo 

variaci6n. 

el rango de sets 

En cuanto a la ocurrencia de la exostosts 

(3) todas las lesiones son metaflslarias, con una 

incidencia del 98% en el extremo proximal del hllmcro, 

de un 80% en la porción distal del radio y de un 85% 

en la porc:l6n dlstal del cúbito (J). 

En In• extremidades lnfertores lo• lesiones 

•on muy f['ecuentes en lo porcl6n proximal del fémur 

con una incidencia del 90%; en la región distal del 
fémur y proximal de lo tibia con una incidenc:la del 
98%; en la porción distal de la tibia en un 92%; en 
tu porción proximal del peroné en un 97% y en la porción 

dlsta.l del peroné en un 85% (J). 

Ln luxación de la cabeza radial es ['Clativamente 

frecuente. La pronosupinncl6n del antebrazo •• uno 
de los problemas a tratar y se valora de acuerdo a 

la intensidad de la llmitacl6n siendo normal o moderad!. 

mente ['CStrlngldo, o sea, de IJ a JOº a 60°, refiriéndose 

éstos valores a la pronación o supinación y nó a su 

valor total (JI. 

La pronación es el movimiento más frecuentemente 

restringido en una relación de dos a uno en comparación 

con la supinación. 



La desvlaci6n cubital es más frecuente que 

la radial. 

En 18.s extremidades inferiores se observaron 

las siguicntea dcCormtdadcs como la coxa valga aproxlm.:il.1!_ 

mente en un 25%, siendo que la coxa vara no se observó. 

Se observa ocasionalmente el fémur varo (J). 

La tibia valga ocurre dentro tle lu tibia, 

no t"efirléndose el· término u la .ingulación fcmorotlblal, 

ocurt"e aproximadamente en un 3%. 

El grado de la tibia 

como el ángulo formado entre el 

valga es clasificado 

platillo de crecimiento 

eplfisiarlo y la longitud axial de la cortical medial 

de la tibia (3), 

u 
\ -J 

-... 



En cuanto a 1.a obU.culdad de la epífisis distal 

tlblal. se refiere 11 ln super!icle de ln porcl6n dl&tal 

de la tibia y el hue&o subcondral y n6 al platillo 

de crecimiento epiflsiarlo. 

Ln oblicutdud intrínseca de la superficie astrag!_ 

tina superior se refiere a que en 1011 

exostosis hereditaria múltiple familiar la 

pacientes con 

regi6n lateral 

de la .superficie articular astragalina es más superior 

que ln regi6n medial. 

En cuanto a la relacl6n en longitud y poslci6n 

distal de la tibia y peroné se documenta el relativo 

acortamiento del peroné en cuanto o la tibia. La disCr,!; 

panela de longitud de los miembros inferiores indican 

qu ésta puede ocurrir a expensas del· fémur. de la 

tibia o a expensas de ambos lJ). 

La obltcuidud de la superficie subcondral 

de ln cp[fisls distal tlbtal no se toma en cuenta para 

involucrar \• superficie entera, la cual comunmente 

se lntcta en su porci6n media. La mitad distal de 

la superficie está mi velada, pero la mitad lateral está 

con dlrecci6n obltcua hacia ar-riba y hacia afuera. 

El grado de obltcuidnd se clnslflca como 0,1,11,111. 

Cuando la superficie completa está peC'fectttmentc 

nivelada, como en el estado normal, la 1:lasificaciún 

es <le tlpo O lJ). 

El tipo indica que la oblicuidad desde la 

porci6n central de la superficie ar-tlcular de la eptrisls 

distal de la tibia angulada hacta arriba y lateralnientc, 

peC'o el margen lateral del hueso subcondral permanece 

bien adentro del lado epifislario del platillo de crecimiento. 

El tipo 1 parece tener una deformidad m(nima 

pero es bastante fC'ccuente para ser consldeC'ada una 

variante de lo normal. Se considera un grupo de transtci6n-



entre el tipo O y el tipo J 1. 

Las deformidades del tipo 11 son aquellas 

en las cuales el hueso subcondral distal se inclina 

dentro del margen del platillo de crecimiento eplfislarlo. 

Las lesiones del tipo 111 son aquellas en 

las cuales el hueso subcondral se inclina dentro del 

platillo de crecimiento en su tercio lateral mds bien 

que en su extremo lateral (3). 

TIPO O TIPO I TIPO 11 TIPO 111 

La obllcutdad de la superficie del astrágalo 

es considerada para estar 

Normalmente, la super!tc:te 

el aspecto lateral de la 

que el aspecto medial. Este 

ya sea presente o ausente. 

es plana; con oblicultlud 

superficie es más superior 

serialamtento es efectuado 

para distinguir 

en el ángulo 

~ntre el astrágalo que está inclinado 

muescado y otro con oblicuidad de lJ 

superflc:ie articular superior, 

En la relact6n de la tibia y peroné, se mide 

la tibia desde el platillo a la punto distal del maleolo 

medial y el peroné desae el borde de 1.1 cabeza a l.:.i 

punta del maleolo lateral. 

es distal a, en el mismo 

distal de la tibia (3). 

La procl6n distal del p~roné 

nivel o proximal al extremo 



Es bien sabido que: un osteoc:ondroma puede 
presentar trans!ormacl6n ma.Hgna.. To.l camblo usualmente 

toma la forma. de condrosarcoma y ocUrl"e mits a. menudo 
en pacientes quh~nes tienen osteor.ondromatosls heredltarla 

mdltiple familiar (20a 50% de pacientes qulen~s ttenen 

osteo.:::ondromas mültiples as( c:omp.:i.rados con l A 4% 
tuvieron un osteacondroma solttaria). El cambio 

en otros tumores distintos del osteoeondroma 

ser extremadamente raros (6), 

quienes 
maligno 

parecen 

Cuando un osteocondroma sufre transformación 

malts;na, la lesión rei;ulta.nte es usualmente un 
condrosarcoma. Reportes de otros tipos histológicos (6) 

han sido muy lnfrecuentes. Fennel report~ un osteosarcoma 

que ocurrió en el extrema distal del fémur de un hombre 

de 45 anos de edad. Dahlln y Unni y Dahlln (6). tambl~n 

reportaron un caso de un osteosarcoma que presumiblemente 

se presentó u ar1gin6 de condrosarcom.a diferenciado. 

Ntnguna ilustraci6n radt.agrártca o hlsto16glca. 

tué aporunla en ambos de. estos 

tres cnsos de condrosarcoma 

dt!: osteocondt"omas en 

hercditarla. múltiple 

pacientes 

fa.mlliar. 

reportes. Frnsslca describi6 

diferenciado. origlndndose 

qutenes 

Ellos 

tuvieron exostosfs 

a.portaron una 

tlustra.ci611 radiográfica de uno de éstos casos. En pacientes 

quienes tuvieron una lesión solitaria., dos osteosarcoma11 

y un ftbrosorcoma fueron r-eportados, el illtimo con la. 

apariencla histológica de un htstloeitoma Hbr-oso. 



TRATAMIENTO 

MANEJO DE LAS DEFORMIDADES DEL BRAZO 

Un Upo de tratamiento {5) en la reconstrucc16n 

del htlmero y que ha dado buenos resultados, es la 

reaeccl6n del 

de la tibia 

osteocondrom4 y el uso de injerto aut6logo 

del mlsmo lado afectado; dicho injerto es 

de JO cma. aproximadamente de longitud por 2 cms. de 

ancho ddndosele la forma de fJecha en punta, esto se 

hace en dos piezas de injerto, los cuales son colocados 

dtstalmente en la cavidad medular, siendo impactado 

hacia arriba con ambas .puntas clavadas hacla proximal 

en el hueso esponjoso de 14 metáfisls proximal, 

tncorporilndose el injerto a los dos meses aproximadamente, 

con hombros simétricos normales y movibles, recuperándose 

la rotación interna y aducción, no habiendo recurrenctas. 

MANEJO DE LAS DEFORMIDADES DEL ANTEBRAZO 

Las deformidades del antebrazo, 'º" vistas 

como ya se menclon6 de manera frecuente en esta porcf6n 

del miembro superior, siendo la deformidad más comtln 

una combinact6n de acortamiento del ctlbito, desvta.ct6n 

de uno o ambos huesos del antebrazo, incUnact6n cubital 

de la eplftsta distal del radio, desvtact6n cubital de 

la mano, translocact6n progresiva de la postci6n cubital 

del carpo y luxación de la cabeza radial {4). 

Aparte de las deformidades, en ocasiones hay 

que resecar loa oateocondromas que se hagan atn t otMt tcos 

por trrltact6n de estructuras vecinas o por crecimiento 

acelerado de alguna de ellas, 

y que modifique su imagen 

maltgntzact6n. 

prtnctpalmente 

radtogrliflca 

en el adulto 

que suglera 



Se observa cierta similitud con la deformidad 

de Madelung pero 

cúbito -·· no 

diferencian en que el extremo 

del dorsalmente o cubital 

alargado relativamente. 

está subluxado 

La subluxact6n 

la deformidad 

de la muñeca 

y mano que 

•• comlln en 

w. 

existe en 

la exostosis hereditaria 

de Madelung no 

m\lltiple familiar 

De los procedimientos que se usan actualmente 

para el tratamiento de las deformidades del antebraz.o 

tres son los principales: 

!{esecci6n de los osteocondromas 

Alargamiento del c\lbito con rcsecct6n de osteocondromas 

Alargamiento del cllbito, reseccion de los osteocondromas y 

Arresto hemicpifl11larlo radial 

Los pacientes que tienen deformidad del radio 

se les observa desvlact6n cubital de la ep(ftsts radial, 

osteocondromas metaflsiarios e tncUnac16n dtartstarta. 

Aquellos con una deformidad del cllbito llenen 

una desvlaci6n radial de la ep(Cisls distal cubital 

con un extremo c6nico, htpopld.stco, osteocondroma 

metaftstarto y relativo acortamiento del c\lb1to (4). 



Las indicaciones para ctrugra, 

radial y ángulo 

,\._ LJ/..YJll '-Pova 
(\íJpC9 
~5~ 

en términos de 

deformidad progresiva son el acortamiento del cúbito más 

de 1.5 cms. 

radial de m.is 

con o 

de 30º; 

sin desvtaclón¡ aumento 

dfslocaci6n carpal de 

del ángulo 

más del 60%; 

un bloqueo 

o dtslocact6n 

para 

de la 

la pronact6n ¡ 

cabeza radial 

subluxactón sintomática 

y dl5vlaci6n del radio. 

(4), 

ya sea 

existe 

Cuando se efectúa la reseccl6n del osteocondroina 

proximal o 

dolor, por 

distalmente es por 

trauma repetitivo, 

lndtcaci6n de que 

rotación dlsmtnulda 

del antebrazo, un aumento ['CC:fente del tamaf\o de la masa 

O compresi6n del túnel carpiano. Con éste tlpo de tratamiento 

mejoran 10s síntomas y no existe recurrencia, pero n6 

mejora la rotaci6n del antebrazo ni tampoco el d.ngulo 

articular radial. 

Otro tipo de tratamiento quirúrgico e11 el alarga 

miento cubital con resección de osteoc:ondromo.s, el fundamente 

de este tipo de tratamiento es el CUBITO HIPOPLASICO, 

en que existe restrlcct6n de la ftsts ratdal, disminución 

del soporte cubital del carpo y aumento de la presión 

del lado cubital sobre la flsls radial. (4} 



En t!ste tipo de cirugía se efectua una osteotomía 

transversa con un 

la 

injerto 6seo interpuesto, 

fijación es obtenida con o de peroné, 

una. placa o de cuatro orificios, la 

que se a.larga con este procedimiento es ,, 

ya sea de tltaco 

un clavo de ltush 

c11ntidad promedio 

de un centímetro, 

el nll"io todavía recomenddndose una sobrecorrección 

e1td en crecimiento; ésta cirugía no 

la rotación del antebrazo ni el 

o incltnacl6n carpiana (4). 

mejora 

dngulo 

significatt va mente 

articular radial 

Otro proccdtmicnto quirúrgico que se efectua es 

el alargamiento cubital con arreslo hemieplfisiario radial 

y resección de los osteocondromas, siendo que el fundamento 

de éste procedimiento es el permitir el crecimiento Iisiarlo 

potencial al radio y al cllblto para corregir la deformidad, 

El engrapamiento hemiepifisiarlo radial retarda el crecimiento 

del lado radial de la fisls y permite al lado cubital crecer 

y 

y 

• 

lo que se 

superficie 

lo largo 

espera como resultado es que la flsis, epífisis 

articular se vuelvan m.is perpendiculares 

axial del antebrazo. Las grapas se quitan 

una vez la correcci6n se alcanza. 

Con este tipo de cirugía se mejor.t el ángulo 

articular radial en aproximadamente 20°. hay mejoría de 

la desvlact6n cubital, mejora también el rango de rotación 

del antebrazo en un promedio de 118°, la desviación carpiana 

mejora en un 50%. El acortamiento cubital mejora aproximada

mente un centímetro, as( como la capacidad de desviación 

ra.dtal mejora aproximadamente 10º. {~}. 



MANEJO DE LAS DEFORMIDADES DE MIEMBROS INFERIORES 

En las eAtremidades inferiores " recomienda 

. para la 

hay 

discrepancia de los miembros el igualamiento cuando 

diferencias desde 2 cms. en adelante, a base de 

tutores ex.ternos o a base de arrestos hcplfislartos con 

lo• que •• alcanza casi. la lgunlaci6n perfecta. 

La dlscrepancla puede permanecer estable por V<irlos aíl.os 

o puede en oc:aslones disminuir espontáneamente. No hay 

correlact6n entre el grado de acortamlerito de un hueso 

y el nd.mcro o tamai'\o de la ex.ostosls (3). 

Otros proc.edlmlentos quirórgtcos son las osteotomías 

correctoras como por ejem.ple en la tlbla valga. en que 

se efectua en la porción proximal de la Ubia.-Esta operación 

es origen siempre de dificultad potenclal-dcbido a la cercanía 

de la trifurcación vascular y los nervios pcroneos y tlbitt.l 

posterior al 

En 
sitio de la osteotomía. 

las alteraciones del tobillo que presentan 

clínicamente ple valgo y están asociados a Jcortnmientos 

del peron~ 

medial y el 

distal tibial 

en relación 11 la tibia, la relact6n del maleolo 

lateral, la obltcuidad de. la superficie eplflslaria 

y ocasionalmente la subluxact6n lat~ral del 

astr_ágalo y en que la compensación parcial para ayudar 

a formar más regular la artlculacl6n del tobillo es proporcio

nada por desarrollo oblicuo de la superficie articular 

superior del astrágalo. En casos severos se efectua oateotomla 

supra.maleolar en la porct6n distal de la tibia en las primeras 

dos décadas de la vida {3). 

·-r .. :., •. c.; ·•··-



Nombre: l. R.C. 

Registro: 86560 

CASO CLINJCO No. 1 

Se trata de femenino de 14 años de edad la 

cual cuenta con los antecedentes de importancia de te

ner tíos. maternos con datos de osteocondromatosts múlti 

ple y de ser producto de 

consulta inicial en 1984, 

tumoC'ales de consistencia 

cimiento lento. 

embarazo gemelar, acude 

rcfir(endo presencia de 

ósea no dcsplazables, de 

a 

masas 

ere-

. 'p i-~-r- .. -- ·----~4"-:ri 

J. j 
f f 

; ~-.. 

VISTA ANTERIOR PERFIL LATERAL. 
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PERFIL ANTERIOR 
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MIEMBROS INFERIORES. 

VISTA POSTERIOR 
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. -

Encontrándose radio16gicamente presencia de -

exostosis a nivel de tercio proximal de radio y cllbito

dcrecho. otro a nivel de tercio distal de oibito de 5. 7 

por 2.3 cms. con acortamiento del n1ismo y deformtdad

de tercio distal de radio en varo de 30º de angula -

ción • 

MIEMBRO SUP. DERECHO 

9 años 27-IX-84 

J,1 f i!MBilO SUP. MIEMBRO SUP. 

!ZQU!EUOO UCRECIJO 

MIEMBRO SUP. DERECHO. 

~IV-85 lOaílos 

14-Xl-84 9a. 



F.n el antebrazo izquierdo se aprecia exostosis 

a nivel de tercio proximal de radio y cúbito y tercio -

distal del mismo sin angulaci6n. se observan exostosis -

a nivel de cabeza.a de metacarpianos y falanges de am

bas manos, con deformidad del dedo meftique en varo de 

45•. 

ANTEBRAZO ANTEBRAZO 

DERECHO IZQUIERDO. 

lOa. 9-IV-85. 

9 años 

2-Vlll-84 

A nivel de miembros inferiores se observan en

tercio distal de ambos fémures, con ungenu valgo de -

t'• • exostosis a nivel de ambas cabezas de peroné y r!:_ 

gi6n metafisinria normal de ambas tibias tanto en la r,! 

gi6n medial como lateral, con una tibia valga izquierda 

de to•; en ambos toblllos, cxostosts en rcgi6n metafisla

ria de ambos peron6s, cara -medial y cara lateral de ª!!! 

bas tibias, lo que ocasiona una oblicuidad de la super-



ficie subcondra1 grado 11 en el tobillo izquierdo y gr!!_· 

do 111 en et derecho (3). 

13 afíos 

·:io:.x--81 

DERECllO IZQUIERDO 

10 años 

22-Vll-85 

Los arcos de movilidad completos en ambos · -

hombros, con limitaci6n de la pronación completa y sup.!. 

nacl6n de7Dº en muficca derecha, en el miembro superior 

izquierdo con limitación de la abducción de la muñeca y 

deformidad en valgo de 3°,4° y 5º dedos. Con signos de 

Tinnel positivo en región retromaleolar derecha. 

En 1985 debido a las parestesias sufridas por 

desplazamiento del nervio tibial posterior se efectuó re 

sección de exostosis metafisiarla medial distal de tibia 

derecha; en 1986 presenta sintomatología de parestesias a 

nivel de dedós de mano derecha, por lo que se efectua -

osteotomía de alineación de radio derecho con resección -

de exostosls de cúbito y sinostosis radioc.ubttal proximal, 



evolu~tona.ndo satisfactoriamente con limitación. d:e· la 

_pronact6n de 25•, s~ptnaci6n completa, extensi6n de SSº 
y fiext6n de 45° e 

ANTEBRAZ© DERECHO. 
12 años. 

20-Xi-86 

En miembros interiores se aprecia pie plano -

valgo bilateral, as{ como halh.ls valgus: en 1987 debi

do a deformidad se e!ectúa r-esecci6n de exostosls a n! 

_vel de 2• y 3• metatarsianos y plastia de ln cápsula

de la primera artlculncl6n mctaturso!alángica en ple -

derecho y debido a que el 2º metatarsiano se eacontr~ 

ba corto y el dedo correspondiente supraaducto se e!eE_ 

tu6 alargamiento del 2º metatarsiano con Cijadores ex

ternos, lográndose un alargamiento de 11 mm con bue
na consoltdact6n. 



14 ai'los. 

9-Vl 1-BB. 

14 años 

26-lX-88 

14 años 

13-X\1-88. 

14.i.nos 

12-!X-BB. 

14 años 

27- l( -88 



CASO CLINICO No. 2 

Nombre: A. R. C. 

Expediente: 86561. 

Se trata de femenino de 14 años de edad la -

cual cuenta con los antecedentes de importancia de· te

ner tíos maternos con datos de ostcocondromatosls múl

tiple y de ser producto de embarazo gemelar, la cual

acude a consulta inicial en 198.t;, por' presentar masas 

tumorales de consistencia 6sea. 

• .•. -. t ··r.. 

VISTA ANTERIOR 

1· 
' 1 

1 

VISTA LATERAL. 



VISTA POSTERIOR MIEMBROS INFERIORES. 

OSTEOCONDROMATOSIS MUITIPL E 

FAMI L JAR. 



Presentundo dichas masas tumorales a nivel de 

metárlsla proximal cara lateral de húmeC"o derecho, ped.!. 

culada; con cúbito valgo de 10º y una deformidad en 

Varo del radio distal de 15º 1 con pC"esencin de peque -

f\os osteocondromas a nivel de cabezas de metacarpianos 

los cuales se encuentC"an C"elativamente coC"tos. En miem

bro superior izquierdo se apC"ecia exostosis de ,4.8 por-

1.8 cms., en región medial de teC"cio pC"oxlmal de húmc 

ro, con cúbito valgo de 12° y pC"esencia de exostosis a 

nivel de tercio proximal del cúbito, dos o más a nivel 

de tcC"cio medio con distal y acoC"tamiento del mismo en 

relación al radio, el cual se encuentra deformado en

varo de 20º, as( como pt"csencia de pequeños ostcocon

dromas a nivel de cabezas de metacarpianos los cuales 

se encuentran también t"elativamentc cortos, 

HOMBRO IZQUIERDO 

14 años. 

18--X!-86. MrnMBRO SUP. lZQU!EdUO 

13 afies 

Dl-!X-67. 



MIEMBRO SUP. DERECHO 

13 años 

01-IV-87. 

10 aí'los 

Il-Xl-85. 

En ambas caderas se aprecia displasid acetabular -

con falta de cobertura, engrosamiento bilateral de ambos CU.!:_ 

llos femor-ales que abarca hasta los trocAntercs menores; en

tercio distal de arnbos fémures se aprecian mdltiples exosto -

sis las cuales producen un ensanchamiento de las metáflsis,

tambté:n a nivel del tercio proximal de ambas tibias y cabe

de peroné:; y que deforman y abomban la cortical, hay tam -

bié:n a nivel de tercio distal de ambos peronés y tibias, lo -

cual produce una oblicuidad de la superficie articular grado 

11 en el derecho y grado 111 en el izquierdo (J), cl(nlcamen 

te se observa arcos de movilidad completos en ambos hombros 

con nexl6n de mu11eca derecha de 55°, extensi6n de 55º, des

viación radial de Sº, desvlaci6n cubital de 20º y en la muf\! 

ca izquierda: nexl6n de 60° 1 extenai6n de 50° 1 desvlacl6n t'!, 

dial .de 10° y cubital de 20•. cl{nlcamentc obset'va.blea exost,2 

sis a nivel de Ial.lnge proximal de índice derecho, falange -



proximal dedo medio derecho y otra en el dedo medio izquier

do, tambi~n en falange proximal. 

14 años 

29-1 Il-88 

K0UILLA UEH:ECllA 

14 años 

29-lll-88 

En 1965 debido a aumento de volur.:cn se efectu6 rc

seccl6n de cxostosls a nivel de falange proximal dedo mcdlo

izqulerdo, as( como rescccl6n de cxostosis de tercio distal de 

radio izquierdo debido a aumento de volumen en 1987; en -

1988sc efectu6 rcsecci6n de exostosls de cara medial tercio 

proximal de tibia y cara lateral de tercio cilstal de fémur i_! 

qulerdo debido a tamaf\o de la musa tumoral. Actualmente se 

encuentra la paciente sintomática de un osteocondroma de mE_ 

tártsls proximal de húmero izquierdo. 

ESTA 
SAUR 

~11 ll~BE 
;,¡¡;i_i~TECA 



OISCUSlON 

Desde el punto de vista histopatol6gtco, tanto 

105 osteocondromas como los encondroma& tienen su origen 

en condromas microscópicos, los cuales se forman dentro 

de tejidos normales de crecimiento cndocondral. 

Los osteocondromas parecen originarse del extremo 

de la flsts epifisiaria mientras que encondromas se forman 

del tejido condromatoso anormal más cerca de las porciones 

centrales de platillos eplfislarios involucrador.. (1). 

Una vez formados, dichos condromas mlcrosc6plcos 

los cuales son Invisibles radlol6glcamente, pueden progresar 

dentro de una lesl6n clfnlcamente detectable o pueden 

Involucionar y desaparecer a través de un proceso de 

remodelacl6n. 

Kelth postul6 que la enfermedad ec-a debida 

a remodclacl6n defectuosa de huesos, con una ausencia 

del periostio circundante alc-ededor del platlll(l de 

crcclmlcnto, con 

el cartílago está 

anormal, se cree 

es un fen6meno 

el arresto del periostio circundante, 

libre de cxpanderse en una dirccct6n 

que la ausencia del periostio circundante 

circundante, debido a la pérdida de 

inducción local, más que la causa de la lesión. Ogden 

demostró en un especimen de ostcocondromatosts mllltlple 

que el periostio circundante esta p•esente al•ededor 

de poc-cloncs no afectadas del platillo eptftslarto. 

Langcskold postuló que lll5 células no diferenciadas 

desde el intc•ior del platillo de crecimiento epiflsla•lo 

'º" 
de 

desplazadas a la superficie 

tejido conectivo •ctlcnen 

del hueso. Estos elementos 

'" propiedad 

dando altura nl hueso, los 

exte•na de la exostosls, (1), 
cunles fo•man 

condrog~nlca. 

la zonn más 



Jaffe indica que la metaplasla de las islas 

de cl!lulaa ca.rttlaglnosas cubrlcndo las lesiones clínicas 

ha. sido demostrada. por él en la cubierta peri6stica 

de la. exostosis. De lo anterior se expone el origen de 

los oateoc:ondromas desde columnas prolongadas de cartílago 

del platillo eplflstario. Apare?ntemente, éste es también 

el modo de la formación de Inclusiones cnrtllaginosas 

en la acondroplasla. 

Los datos antropométricos indican que las personas 

con excistosts hereditaria múltiple familiar son de estatura 

acortada pero casi todos ellos caen dentro de los ICmites 

normales en donde el C?nantsmo es raro. {J}. 

La estatura corta es elvemente desproporcional. 

con tnvolucramiento de los miembros mayor que la columna. 

Las exostosls estd:n presentes de manera bilatcrcll en 

virtualmente todos los huesos tubulares largos y frecuente 

mente en la pelvis, om6plato, coStlllas y huesos tubulares 

cortos de ta mano y del ple. L.-s epífisis y huesos redondos -

del carpo y del tarso, los cuales se desarrollan por 

osiflcact6n enclocondral no están lnvolucradus. {11). 

una 

Aproximadamente el 

deformidad moderada 

50% de los pacientes llenen 

a severa del antebrazo, y 

un tercio tienen una stgnlficatlva rel>tc-icción ya sea 

de la pronación o de la suplnacl6n. 

Las deformidades caracaterCsticas del 11111'.!mbro 

supec-lor son tratadas por reseccl6n de la luxacf6n de 

la cabeza radial cuando termina el crecimiento y ocasional

mente por osteotomía de la porción distal del radio. 

La mayoría de los osteocondromas C?n el antebrazo 

son distales, la discrepancia en longitud que causan 

ente-e el radio y el ci\bito estd: relacionada a dos hechos: 

1).- El crecimiento diferencial de la físis distal del 

.radio y del cúbito {la contribuci6n normal al crecimiento 

longitudinal del radio es de 75% y del cúbito es de 
85%). 



2.- La diferencia en el área de intersecct6n (área cruzada) 

de las dos 

del 

tisis (la físls del cúbito 

físls del 
•• sola.mente un 

cuarto didmetro de In 

hay una 

crecimiento 

mayor tendencia hacia 

longitudinal del cúbito. 

la 

radio). Entonces, 

dismlnuct6n en el 

La 

retardar o 

reseccl6n 

arrestar 

temprana de 

la progrest6n 

osteocondromns puede 

de una deformidad 

en el antebrazo cnusada por esas lesiones. El alargamiento 

cubital, puede corregir la traslocacl6n cubital de la 

muíleca, pero algún ncortnmicnto cubital relativo puede 

ocurrir. Si Hay angulaci6n rndiocarpinna aumentada 

o subluxacl6n del semllunnr desde el radio, entonces 

el engrapa.miento hcmieplfisiario de la parte distal de 

radio y alargamiento cubital debería acompaf\ar a la 

resección de los osteocondromas. 

Nuestro prop6stto es de que ~stas deformidades 

en el antebrazo 

mente si progresa 

En la 

dcber(an ser tratadas temprana 

o hay inestabilidad funcional y 

extremidad Inferior, la tibia 

y agresiva 

cosmética. 

valga es 

considerable y en un 20% de los pacientes necesitan 

osteotomfas correctoras de In porción proximal de la 

libia. El ple valgo es frecuente y en casos severos de 

deformidad es necesario 

en la porción distal de 

décadas de la vida. En 

de control puede ser 

platillo de crecimiento 

efectuar ostcotomfa supramaleolar 

la tibia en las primeras dos 

la tibia valga un cierto grado 

esperado del engrapa.miento del 

eplflsiario medial proximal y 

distal, una vez que haya una Indicación temprana como 

deformidad severa. 

La discrepancia de longitud de los miembros 

es frecuente y en casi la mitad de los pacientes es 

necesario efectuar arresto 

de las extremidades y en 

epiflsiarlo o 

las dtscrepanctas 

alargamiento 

de leve a 

moderada intensidad deben de ser manejadas de manera 

temprana •• 



La preaentacl6n de dos casos clínicos del instituto 

Nacional de Ortopedln (5.5.A.) con este padecimiento 

radica en que ambos pacientes son y cuya 

producto 

Importancia 

de embarazo 

clínicas patol6gicas1 

dlsplasla 

gemelar, con manifestaciones 

y radlo16gicas típicas de 

histo

esta 

hallazgos 

ósea, habiendo plena concordancia 

encontrados por los distintos autores de 

con 'º' 
renombre 

internacional mencioná ndosc lns mismas características 

en cuanto a frecuencia y locallzaci6n de las exostosls, 

deformidades angulares más !recuentes en miembros superiores 

e lnferioC'ea. Básicamente el tratamiento e!ectuallo en 

estos pacientes conslst16 en resecci6n de los osteocondromas, 

as( como osteotomías de nlineaci6n, ya sea solas 

o combinadas con otros 'pC'ocedlmientos como stnostosis 

o alargamientos empleando fijadores externos. 

Lo que cabr(a analizar en relaci6n al tratamiento 

realizado en el l.N.O. es de que se efectu6 reseccl6n 

de los osteocondromas así como osteotomías de allneacl6n 

estando en concordancia con la literatura internacional, 

haciendo notar que en vez de haber efectuado la slnostosts 

radlocubltal proximal se debeC'(a de haber valot"ado el 

alargamiento cubital con arresto hemiepl!lslarlo radial 

para mejora[' la funci6n, lo 

debl6ndose continua• la 

cual se valorará en lo futuro, 

vigilancia 

ya que el problema no termina con el 

de éstos pacientes 

cese del crecimiento 

sino que hay la. expectativa de una posible trans!ormacl6n 

maligna de alguna de las exostosts. 



CONCLUSIONES 

La exostosis hereditaria múltiple familiar, tambl~n 

llamada exostosls múltiple o aclasia dlaftsiarla, es un 

desorden del crecimiento 6seo endocondral manifestado 

con prorritnenclas 6seas metaflslarias anormales cubiertas 

con cartClngo y acomparl.ndas por remodelacl6n metafisiaria 

defectuosa y retardo asimétrico del crecimiento longitudinal. 

de este padecimiento La lmpot'tancla clínica 

radica en la pt'esencla de las masas tumorales 6seas, 

que pueden ocasionar" altct"aclones in sttu o a nivel 

['egional y · gene['al como limltaclones de la movilidad, 

defo['mldades angulares de los miembros y discrepancia 

de longitud de las extremidades, as( como la Incidencia 

de transformaci6n maligna que experimentan .éstas displaslas 

6seas. 

Se obsetva la dificultad y complejidad en cuanto 

la determinacl6n del t['atamiento más adecuado en 

cada pnciente dependiendo de las alte['actones que presentan 

y que dependiendo de la evolucl6n de la sintomatolog(a 

y deformidades se llevan a cabo las decisiones terapéuticas 

más convenientes a cada paciente en particular. 
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