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INTRODUCCION

Ias neoplasies de los huesos, no tan importantes por su
frecuencia como por la variedad de tipos celulares que produ-
cen, asi como por la superposicidn de cuadros anatdémicos a —-
que da lugar, ha hecho de estos procesos un campo complicado-
a la vez interesante en el diagnéstico morfoldégico. En este -
caso quizas m&s que en otras situacioiles, los datos clinicos-
y radioldgicos deberdn ser el antecedente obligado del diag--
néstico anatdmico. (1)

En las edades pediatricas se han descrito numerosas —-
neoplasias benignas y malignas del hueso, ademds de lesiones-
no oncéticas que clinica y radiolégicamente similan tumores.-
El diagnéstico y tratamiento de las supuestas neoplasias del-~
hueso requiere estudios clinicos radiogrificos e histoléogicos
diversos. (2)

El presente trabajo tiene como finalidad la presenta--
cidén de un caso de enfermedad de Ollier tambien llamada encon
dromatosis miltiple y referida en la literatura anglosajona co
mo poliposis multiple de los huesos largos. Es una neoplas{a-
primaria del sistemz esguelético, sin embargo estudios reali-
zados en afios recientes la consideran una neoplasia potencial
mente maligna lo que justifica su estudio para un diagndstico

y tratamiento oportuno. (3-4)




Esta enfermedad ha recibido también el sinénimo de dis
condroplasia el cual sugiere que se trata de una alteracidn -
en el desarrollo del cartilago, sin embargo este término pue-
de producir confusidn debido a que se ha usado el términc con
drodisplasia hereditaria deformante para casoé de exostosis -
multiple hereditaria que es un padecimiento sin relacidn con-
el que se trata en el presente estudio, sin embrago, ésta de-
nominacidn tiene la ventaja de que abarca todos los casos de-
estos transtornos independientemente de la extensién o distri
bucidn precisa de la lesidn. El término sindrome de Maffucci-
se ha aplicado a casos de enfermedad de Ollier asociados con=

la presencia de hemanglomas. (1-2)
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CONSIDERACIONES GENERALES:

ta enfermedad de Ollier se caracteriza por la presen--~

- cia de focos circunscritos y/o grandes masas de cartilagos en

el interior de varios o muchos huesos de una persona. Aun en-
el caso de que numerosos huesos estén lesionados, la afeccidn
tiende a ser mayor en un lado del cuerpo que en el otro. Esta
enfermedad se considera de etimlogia desconocida, existiendo-
controversia con respecto a su caracter genético, sin embargo
Ducke (4) reporta que se transmite con un caracter mendeliano
dominante, Salas (1) reporta que esta enfermedad no presenta-
caracter familiar o genético.

Se trata de una enfermedad rara aun dentro de los pro-
cesos patolégicos de los huesos, al parecer no existe predo--
minancia relacionada con el sexo, sin embrago, a veces se ha-
sefialado al sexo masculino como mds suceptible. ILas manifesta
ciones clinicas se hacen evidentes durante la nifiez y afin se-
ha notado desde el nacimiento, en el caso presentado en el —-
presente trabajo la enfermedad se detectd en un paciente mas-
culino de 12 afios de edad con evolucidn clinica desde el naci-
miento.

En contraste con el encondroma solitario la encondoma-
tosis miltiple representa una profunda anomalia del desarro--

1llo del esqueleto y especificamente una displasia cartilagino
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sa de los huesos., Ia extensidn del ataque esguelético puede -
variar de un caso a otro,'desde uno o pocos huesos hasta com-
prender gran nimero de ellos, sin embargo, 2in en los casos -
mids severos comunmente estdn mas afectados los huesos de un -
lado del organismo. {5-6~7)

Dependiendo de la severidad del proceso los encondro--
mas pueden estar confinados a los huesos de un solo dedo, a -
varios o ha todos los huesos de los dedos de una o ambas ma-——
nos, a los huesos de una extremidad generalmente la inferior.
Los sitios de predileccidn son los huesos de la articulacidn-
de la rodilla, el extremo superior del fémur y del himero y ~
el extremo inferior de la tibia y el peroné, asi como los hue
sos largos'de las manos y pies, particularmente las falanges.

Sitios menos frecuentes son los huesos de la pelvis y mas ra-

. ros la escdpula y el sacro (8-9-10)..

Algunas veces las lesiones del esqueleto se hacen mas-
o menos estables después de la pubertad, en otros casos la - -
afeccidn es progresiva y para cuando se llega a la edad adul-
ta pueden haberse desarrollado deformidades monstrosas, parti
cularmente en los huesos de las manos y pies {(ll1). Parece - -
existir un acuerdo universal en considerar al condrosarcoma -
que aparece en uno o mids delos huesos afectados, como una com

plicacidén comin de la enfermedad de oOllier. (3-5-11)
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Se sabe, que la extensidn de la lesidén del esqueleto -
puede variar ampliamente de un caso a otro. En un lado de la-
escala estidn los pacientes en que la enfermedad estd limitada
2 los huesos de una extremidad superior o inferior a unos - -
cuantos huesos cortos de la mano o del pie. Despues se encuen
tran los casos de mayor extensién, en estos, predominan las -
lesiones en un solo lado, y el padecimiento ha afectado a los
huesos de una extremidad y a la parte adyacente del tronco, o
de ambas extremidades en el mismo lado, y quizd tambien unos-
cuantos huesos en el lado opuesto; en los casos en que hay le
siones extensas de los huesos de las extremidades es probable
que el transtorno sea algo mas intenso en un lado del cuerpo-
que en el otro. (1)

En la experiencia reportada por el Hospital Infantil -
de México (2) en los cascs de enfermedad de Ollier las lesio-

nes predominaron en el miembro superior derecho.

Por lo general, el crecimiento delas masas cartilagino
sas es de desarrollo lento y aun puede cesar durante la puber
tado al calcificarse de manera mids o menos completa los nédu-
los en proliferacidén. Aungue comunmente cuando los pacientes—
se presentan para su estudio se trata de nifios grandes o ado-

lescentes el tumor muy probablemente es de larga evolucidn co-

mo lo demuestra el caso que nos ocupa.



CUADRO CLINICO:

El cuadro clinico de la endondromatosis estd dado por-
la afectacidén de los huesos que provienen de cartilago, de ==
preferencia ciertas partes del crdneo (parte de la base y al-
gunas partes de los huesos de la cara). Esta afeccidn es rara
por lo que no se considera gque forme parte del cuadro clinico
sin embargo consideramos conveniente su mencidn.

Ios sintomas que llevan a la deteccién de la enferme--
dad varian de acuerdo en la distribucibén de las lesiones y de
acuerdo a la extensidn ya que éstas a su vez han deformado o-
debilitado el huesd,pudiendoaunque no son comunes condicio--
nar la presencia de fracturas,

Cuando se afecta una extremidad superior la sintomato-
logia consiste en aumento de volimen progresivo de algunos d;
dos, por abultamiento delas falanges producido por el encon--
droma, sin embargo en algunas ocasiones el principal sintoma-
no es el aumento de volimen de los dedos sino deformacién del
antebrazo adoptando una posicidén de arqueamiento por desvia--
cidn cubital de la mano y/o restriccién de los movimientos -
del antebrazo, ésta deformidad se considera que es ocacionada
por alteracidén en el crecimiento del cubital y el radio sien-
do éste mé&s largo condicionando a su vez arqueamiento de este

y protrusidén de la cabeza sobre la articulacidén del codo.
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Si el padecimiento es localizado a miembros inferiores,
el sintoma principal puede ser el aumento de volimen de las -
falanges de los dedos de los pies, puede tambien, presentar -
patizambo debide @ la deformidad y al crecimiento retasdado -~
del fémur y la tibia, por el encondroma, cuando el procesc es
més avanzado la sintomatologia varié, condicionando claudica-
cidn del lado mas afectado, considerando que la diferencia en
cuanto al tamafio de los miembros inferiores en un pre-escolar
puede ser de 2 a 4 cm. y hasta de 10 cm. en el adulto; presen
tando asi mismo una escoliosis compensadora y por ende bascu-
lacidén de la pelvis,

Se ha mencionado como acompafilantes mas raros de la en-
condromatosis: nevos pigmentados multiples, vitiligo y en un-
caso existia anemia grave, probablemente debida a la sustitu-
cidén de la médula dsea por el cartilago. En los casos en que-

la encondromatosis se acompafia de hemangionas recibe el nom--

bre Sind Maffucci. (7-11)



ANATOMIA PATOLOGICA:

cuando el procesc neoplasicc no esta muy avanzado el -~ f
hueso en su confornacidn puede encontrarse sin alteraciones, -
sin embargo al corte longitudinal éste presenta alteraciones-
importantes; un hueso largo de mayor evolucidn presenta alte-
raciones consistentes en: acortamiento, ensanchamiento en sus ‘
porciones metafisiarias, encontrandose en un corte longitudi- i
nal masas cartilaginosas separadas por tabique Oseos, transpa
rentes de color gris blanguecino. én las metafisiarias ensan-
chadas, la corteza no esta expandida, encontrandose cartilago
haciendo protrusidén sobre la superficie interna de la corte-
za en muchos lugares.

En los casos en que el proceso se encuentra mas avanza
do la invasion cartilaginosa en el interior es mucho mayor, -
pudiendo abarcar las dos epifisis, siendo tambien importante-
la deformacidn o distorsién del mismo. Los cartilagos articu-

lares tambien muestran signos de proliferacidn cartilaginosa-

cuyo aspecto puede ser verrugesa o nodular; haciendose notar-

que no interesa que tanto estén afectados los extremos del hu

so, las capsulas sinoviales se encuentran sin signos de meta-

plasia cartilaginosa.

En lo que respecta al origen o presencia de cartilago-

en el interior de los huesos en este padecimiento se ha ‘discu



tido bastante, sin émbargo las consideraciones de Speiser - =
quien afirma gue es el periostio, los discos cartilaginoscs -~
epifisiarios (o sus analogos cartilaginosos en la Sincondro--
sis) o ambos, los que dan lugar a la presencia de cartilago =
en la encondromatosis; afirmando ademds que los nucleos del -
cartilago provenientes del preiostio vienen de la hoja del —-
cambium. En lo que se refiere a la participacidn de los dis--~
cos cartilaginosos epifisiarios en la formacidn de los encon-
dromas, demostro Speiser gue algunos de los que se originan -
en los discos podian estar unidos a estos .Gltimos por pedicu-~
los, aunque estos fueran delgados.

Histologicamente algunos autores relacionan la encon--=
dromatosis multiple con el encondromas solitario, sin embargo
estas dos entidades son diferentes, habiendo menor impregna--
cidén de calcio de lamatriz del cartilago del tejido lesionado
en una encondromatosis, otra diferencia mas importante es que
en la endromatosis multiple el tejido de la lesidén es con mu-
cho mds celular, tendiendo los nlcleos de las células cartila
ginosas tienden a ser mas grandes y mds de una célula mostra-

rd dos nucleos.
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DIAGNOSTICO:

El diagndstico estd basado en los aspectos clinicog ==
mencionados que cuando estan presentes sugieren fuertemente -~
la posibilidad de dicha enfermedad de Ollier. Con respecto a-
los hallazgos radiogrdficos en principio puede afirmarse que-
en cualquier caso radioldgicamente se encuentran muchos mas -
huesos afectados de los que aparecen por el exdmen fisico, -~
Ademds en general, la encondromatosis del esqueleto no es muy
dificil de diagnosticar sobre bases radiograficas. Se observa
rd que, en los sujetos jovenes, si los huesos largos no estin
muy involucrados, conservan su contorno normal por otra parte,
hay expansién del contorno de los huesos en una o ambas por--
ciones metafisiarias, en donde es probable que los huesos lar
gos pres;nten dreas mas o menos radiolicidas divididas por -~
uno o varios tabiques dispuestos en el sentido longitudianl =~
del hueso. Ademds en uno o en ambos huesos iliacos la radio--
grafia muestra zonas de rarefaccidn atravezadas por tabiques,
que estan dispuestas en forma de abanico. (11)

Ademds, de los aspectos clinicos y radiograficos, con-
tamos con el estudio de anatomia patologica del cual debido a
su importancia para el diagndstico de ésta entidad se hard --

mencién por separado.
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TRATAMIENTO:

No se conoce ninguna forma de tratamiento Médico para-
la enfermedad de Ollier. Es dudoso que la radioterapia sea de
algun valor. Se han usado ciertos procedimientos quirGrgicos-
en algunos casos de acuerdo con diferentes indicaciones. Por-
ejemplo, en pacientes con Genu valgo se ha efectuado la ostec
tomia del femur y algunas veces tambien de la tibia aun en ni
fios. En la segunda infancia y & la adolescencia, las diferen-
cias importantes en longitud de las extremidades inferiores -
son una indicacidon para la detencidon quirurgica del crecimien
to epifisario en el lado menos afectado o en el normal. Afor-
tunadamente, en algunos casos el padecimiento no progresa des
pues de que el crecimiento general del cuerpo llega a su £in.
En otros, sin embargo, no cesa y muchos nde los huesos parti-
cularmente de las manos y los pies pueden sufrir deformacio--
nes monstruosas, Si uno ¢ mids dedos por ejemplo se hacen muy -
grandes y anchos, es mejor extirparlos. Ia aparicidén de un --
condrosarcoma requiere tratamiento de acuerdo a la gravedad -

de esta complicacidn (2-7-11).
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MATERIAL Y METODOS:

En el presente tratajo se presenta el caso clinico de-
un paciente escolar masculino de 8 afios de edad visto en con-
sulta externa del servicio de ortopedia del Hospital Infantil
villa de la Direccidén General de los Servicios Mé&dicos del De
partamento del Distrito Federal el cual despues de habersele-
practicado historia clinica, estudios de laboratorio y gabine
te ademis de biopsia fue diagnosticado como enfermedad de - -

Ollier.

it A
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HISTORIA CLINICA:

NOMBRE: P.A.M.

SEX0: masculinc

EDAD: 12 afios,

LUGAR DE NACIMIENTO Y RESIDENCIA: Estado de Guanajuato.
FECQA DE ESTUDIO: marzoc 1976,

ANTECEDENTES HERDOFAMILIARES: sin importancia para el-
padecimiento actunal.

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS:

Proviene de medio sociocecondémico precario con deficien

te aporte calorico proteico, con periodo neonatal normal apa-

rentemente sin alteraciones en el desarrollo psicomotor.

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS: unicamente lo ano
tado en el padecimiento actual.
INMUNIZACIONES NEGATIVAS,

PADECIMIENTO ACTUAL:

Lo inicia desde los 5 afios de edad con aparicidén de tu

moracién en regién escapulohumeral izquierda aproximadamente-
1 cm. de didmetro no dolorosc el cual aumentd en forma progre j
siva sin ocasionar molestiaé nasta la edad de 8 arios en gue -
aparece dolor de poca intensidad tipo punzante sin horarioc ni

perioricidad y gque ha aumentado en forma paulatina, exacerban
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dose con el de clbito dorsal y ventral izguierdo sin llegar a
existir incapacidad funcional, asi mismo desde los 5 afios pre
senta a2umento de veclimen mlnimo a nivel de antebrazo izquier-
do ambas epifisis radiales y ambas: rodillas las cuales no --
han mostrado modificaciones importantes.

A la exploracién fisica como datos de importancia cabe
za y cara normales, boca con caries de primer grado en cani--
hos superiores, cuello con gangliode aproximadamente 1 cm. de
didmetro, mévil, desplazable, no doloroso, redonda y no adhe-
rida a planos profundos. Térax cara posterior se aprecia aumem
to de volaimen a nivel de regidn escdpular izquierda de forma-
irregular, rugoza y que mide aproximadamente 11l x 9 cm, no ==
adherida en su totalidad a la escdpula y desplazable con los-
movimientos de dicha articulacidn, abdomen sin datos quemen--
cionar genitales con ausencia de testiculo izquierdo, el res-
to de la exploracidn es normal aparentemente.

Se efectuan exdmenes de laboratorio; coproparacitosco-
pico seriado, exdmen general de orina, quimica sanguinea, bio
metria hemitica, tiempo de porotrombina y plaquetas normales-
grupo O Rh positivo.

El reporte radiologico: las Rx de huesos largos de las
piernas y extremidades superiores asi como manos y pies mues-
tran la presencia de multiples exostdsis a nivel de la extre-

midad superior de los himeros asi como de extremidad sital de
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ambos radios, algunos metacarpianos e inclusive falanges con-
predominio izquierdo. Ia extremidad distal de ambos cibitos -
presenta deformacién por compresidn extrinseca debide a la =-
exoctdesis de la extvemicdad distal de log radios, en tibia y -
peroné se sucede situacidn similar, Tele de tdrax es normal,-
observandose unicamente sobre escdpula izquierda lesidn bOsea—~
primaria que se caracteriza por calcificacidn exuberante que-
deforma la misma estructura que le da origen y que hace promi
nencia ha los tejidos blandos aumentindolos de vol(men. Desde
el punto de vista histoldgico se observaron menor impregnacidn
del calcio en la matriz del cartilago, células con dos nicle-
os y el tejido lesionado mas celular. -
El tratamiento de nuestro paciente fue a base de resec
cidn de la tumoracién de la escdpula, siendo su evolucidén pos
toperatorio satisfactoria, motivo por el gque se egresa del -~

servicio para ser controlado por medio de la consulta externa.
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COMENTARIOS

Ia discondroplasia de Ollier es una afeccibn rara en -
gue lacs proyecciones de los islotes del cartilago epifistarin
proliferan hacia abajo en la met&fisis; estos restos de carti-
lagos no sufren los cambios requeridos para la mineralizacién,
pero conservan el potencial de crecimiento de la placa epifi-
siaria, y bajo la continua estimulacién de la hormona del cre
cimiento pueden extenderse lentamente hasta que la mayor parte :

‘
de la arquitectura de lametéfisis se distingue, existiendo en-
ocasiones gran ensanchamiento de la met&fisis.

Radiologicamente las lesiones varian desde unas man- -
chas claras alargadas hasta una imagen fragmentada y dilatada
que da laimpresidén de haberse producido una violenta explo- -
sién en la metdfisis. Despues de la pubertad, puede cesar el -
crecimiento y haber calcificacién, pero las inclusiones pue-—-
den seguir creciendo toda la vida transformandose a veces en-
condrosarconmas.

Generalmente uno de los lados del cuerpo se encuentra -
mis intensamente afectado en relacién al contralateral, pero-
las lesiones son fundamentalmente bilaterales. Los huesos laxr
gos y elileon scn los mds afectados; cuande la enfermedad es-
grave, puede causar invalidez. El Gnico tratamiente posible -

es la correcidén de las deformidades v fractujras patolégicas-
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poxr metodos ortopédicos.

Efectuando una correlacidn clinica entre el caso pre--
sentado y lo referido por los diferentes autores (3-5-7-9-11)
vamos qua la edad de presentacidén de ruestwo paciente fue a -
partir de los 5 afios de edad lo que concuerda con lo publica-
do por Max Salas en su experiencia en el Hospital Infantil de
México (1), por otra parte las manifestaciones propiamente de
la encondromatosis predominaron en forma unilateral, lo que =
efectivamente concuerda con la mayoria de los autores consul-
tados (6-9-11-13-15). Ia talla de nuestro paciente fue de - -
1.15 mts. de altura en el momento del estudio, considerando -
que se ha mencionado queestos pacientes pueden tener cese del
crecimiento por calcificacién de las metdfisis, lo reportado-
por Rubim concuerda con el caso en cuestidn, sin embargo no -
es posible efectuar un andlisis mas completc de éste punto de
vista ya que nuestro paciente se encuentra en plena fase de -
crecimiento.

. E1 tratamiento de la enfermedad de Ollier es a base de
la correccién de las deformidades y de las fracturas patoldgi
cas (en caso de existir) por métodos ortopédicos especificos-
para cada caso en particular; radioldgicamente nuestro pacien
te presentd la tumoracidn a nivel de escdpula izquierda, asi-
como multiples exostdsis en ambas extremidades tanto superio-

res como inferiores siendo mis acentuadas a nivel de extremi
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dades izquierdas. (7-9-11-12-15)

El paciente presentado en éste caso, fue manejado a ba
se de reseccidén de la tumoracidn de escépula; no siendo nece-
saria la reseccidén de las tumoraciones en las extremidades de
bido a que no eran incapacitantes, coﬁ lo cual hasta el momen
to se han obtenido buenos resultados, siendo el estado actual
del paciente satisfactorio y controlado por medio dela consul

ta externa..(ll—13-l4)

IR S0
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