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INTRODUCCION

las neoplasiC'.s de los huesos, no tan importantes por su

frecuencia como por la variedad de tipos celulares que produ­

cen, asi como por la superposición de cuadros anatómicos a -­

que da lugar, ha hecho de estos procesos un campo complicado­

a la vez interesante en el diagnóstico morfológico. En este ­

caso quizas más que en otras situacioles, los datos clínicos­

y radiológicos deberán ser el antecedente obligado del diag-­

nóstico anatómico. (1)

En las edades pediatricas se han descrito numerosas -­

neoplasias benignas y malignas del hueso, además de lesiones­

no oncóticas que clínica y radiológicamente similan tumores.­

El diagnóstico y tratamiento de las supuestas neoplasias del­

hueso requiere estudios clínicos radiográficos e histológicos

diversos. (2)

El presente trabajo tiene como finalidad la presenta-­

ción de un caso de enfermedad de ollier tambien llamada enco~

dromatosis múltiple y referida en la literatura anglosajona c~

mo poliposis multiple de los huesos largos. Es una neoplasia­

primaria del sistema esquelético, sin embargo estndios reali­

zados en años recientes la consideran una neoplasia potencial

mente maligna lo que justifica su estudio para un diagnóstico

y tratamiento oportuno. (3-4)
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Esta enfermedad ha recibido también el sinónimo de di~

condroplasia el cual sugiero que oe trata de una alteración -

en el desarrollo del cartílago, sin embargo este término pue-

de producir confusión debido a que se ha usado el término con

drodisplasia hereditaria deformante para casos de exostosis -

multiple hereditaria que es un padecimiento sin relación con-

el que se trata en el presente estudio, sin embrago, ésta de-

nominación tiene la ventaja de que abarca todos.los casos de-

estos transtornos independientemente de la extensión o distrl

bución precisa de la lesión. El término sindrome de Maffucci-

se ha aplicado a casos de ~nfermedad de Cllier asociados con~

la presencia de hernanglomas. (1-2)
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CONSIDERACIOl-l"ES GENERALES:

La enfermedad de allier se caracteriza por la presen-­

cia de focos circunscritos y/o grandes masas de cartílagos en

el interior de varios o muchos huesos de una persona. Aun en­

el caso de que numerosos huesos estén lesionados, la afección

tiende a ser mayor en un lado del cuerpo que en el otro. Esta

enfermedad se considera de etiologia desconocida, existiendo­

controversia con respecto a su caracter genético, sin embargo

Ducke (4) reporta que se transmite con un caracter me~deliano

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 patológicos de los huesos, al parecer no existe predo-­

minancia relacionada con el sexo, sin embrago, a veces se ha­

señalado al sexo masculino como más suceptible. Las rnanifest~

ciones clínicas se hacen evidentes durante la niñez y aún se­

ha notado desde el nacimiento, en el caso presentado en el -­

presente trabajo la enfermedad se detectó en un paciente mas­

culino de 12 afias de edad con evolución clínica desde el naci­

miento.

En contraste con el encondroma solitario la encondoma­

tosis múltiple representa una profunda anomalia del desarro-­

110 del esqueleto y especificamente una displasia cartilagin~
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sa de los huesos. La extensión del ataque esquelético puede ­

variar de un caso a otro,'desde uno o pocos huesos hasta com­

prender gran número de ellos, s~n embe.rgo, c.ún en los cas~s ­

más severos comunmente están 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 predilección son los huesos de la articulación­

de la rodilla, el extremo superior del fémur y del húmero y ­

el extremo inferior de la tibia y el peroné, asi como los hu~

sos largos de las manos y pies, particularmente las falanges.

sitios menos frecuentes son los huesos de la pelvis y mas ra­

ros la escápula y el sacro (8-9-10).

Algunas veces las lesiones del esqueleto se hacen mas­

o menos ~stables después de la pubertad, en otros casos la - ­

afección 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 (11). Parece - ­

existir un acuerdo universal en considerar al condrosarcoma ­

que aparece en uno o más delos huesos afectados, como una co~

plicación común de la enfermedad de allier. (3-5-11)
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Se sabe, que la extensión de la lesión del esqueleto ­

puede variar ampliamente de un caso a otro. En un lado de la­

escala están los pacientes en que la enfermedad está limitada

a 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 extensión, 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 quizá tambien unos­

cuantos huesos en el lado opuesto; en los casos en que hay l~

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 ?tro. (11)

En la experiencia reportada por el Hospital Infantil ­

de México (2) en los casos de enfermedad de Ollier las lesio­

nes predominaron en el miembro superior derecho.

Por 10 general, el crecimiento delas masas cartilagin~

sas es de desarrollo lento y aun puede cesar durante la puber

tado al calcificarse de manera más o menos completa los nódu­

los en proliferación. Aunque comunmente cuando los pacientes­

se presentan para su estudio se trata de nifios grandes o ado­

lescentes e 1 tumor muy probablemente es de larga evolución co­

mo lo demuestra el caso que nos ocupa.
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CUADRO CLINICO:

El cuadro clínico de la endondromatosis está dado par­

la afectación de los huesos que provienen de cartilago, de -­

preferencia ciertas partes del cráneo (parte de la base y al­

gunas partes de los huesos de la cara). Esta afección es rara

por lo que no se considera que forme parte del cuadro clínico

sin embargo consideramos conveniente su mención.

Los sintomas que llevan a la detección de la enferme-­

dad varian de acuerdo en la distribución de las lesiones y de

acuerdo a la extensión ya que éstas a su vez han deformado 0­

debilitado el hueso, pudiendo aunque no son comunes condicio-­

nar la presencia de fracturas.

cuando se afecta una extremidad superior la sintomato­

logia consiste en aumento de volÚffien progresivo de algunos d~

dos, por abultamiento delas falanges producido por el encon-­

drama, sin embargo en algunas ocasiones el principal síntoma­

no es el a~ento de volúmen de los dedos sino deformación del

antebrazo adoptando una posición de arqueamiento por desvia-­

ción cubital de la mano y/o restricción de los movimientos ­

del antebrazo, ésta deformidad se considera que es ocacionada

por alteración en el crecimiento del cubital y el radio sien­

do éste más largo condicionando a su vez arqueamiento de este

y protrusión de la cabeza sobre la articulación del codo.
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Si el padecimiento es localizado a miembros inferiores,

el sintorna principal puede ser el aumento de volúmen de las ­

falanges de los dedos de los pi.es, puede tambien, presentar ­

patizo.mbo deb i do Cl la de fozmí.dad y al cxec ímí.ent.o retü.cdado

del fémur y la tibia, por el encondroma, cuando el proceso es

más avanzado la sintomatologia varia, condicionando claudica­

ción del lado mas afectado, considerando que la diferencia en

cuanto al tamaño de los miembros inferiores en un pre-escolar

puede ser de 2 a 4 cm. y hasta de lO cm. en el adulto~ presen

tanda asi mismo una escoliosis compensadora y por ende bascu­

lación de la pelvis.

se ha mencionado como acompañantes mas raros de la en­

condromatosis: nevas pigmentados multiples, vitiligo y en un­

caso existia anemia grave, probablemente debida a la sustitu­

ción de la médula ósea por el cartílago. En los casos en que­

la encondromatosis se acompaña dehemangionas recibe el nom-­

bre Sind Maffucci •. (7-11)
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ANATOMIA PATOLOGICA:

cuando el procese neoplasicc no esta nluy avanzado el ­

hueso en su confornación puede encontrarse sin alteraciones,­

sin embargo al corte longitudinal éste presenta alteraciones­

importantes: un hueso largo de mayor evolución presenta alte­

raciones consistentes en: acortamiento, ensanchamiento en sus

porciones metafisiarias, encontrándose en un corte longitudi­

nal masas cartilaginosas separadas por tabique óseos, trans~

rentes de color gris blanquecino. En las metafisiarias ensan­

chadas, la corteza no esta expandida, encontrandose cartilago

haciendo protrusión sobre la superficie interna de la corte­

za en muchos lugares.

En los casos en que el proceso se encuentra mas avanz~

do la invasión cartilaginosa en el interior es mucho mayor, ­

pudiendo abarcar las dos epifisis, siendo tambien importante­

la deformación o distorsión del mismo. Los cartílagos articu~

lares tambien muestran signos de proliferación cartilaginosa­

cuyo aspecto puede ser verrugosa o nodular: haciendose notar­

que no interesa que tanto estén afectados los extremos del h~

so, las capsulas sinoviales se encuentran sin signos de meta­

plasia cartilaginosa.

En lo que respecta al origen o presencia de cartílago­

en el interior de los huesos en este padecimiento se ha'disc~
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tido bastante, sin embargo las consideraciones de Speiser ­

quien afirma que es el periostio, los discos cartilaginosos ­

epifisiarios (o sus analogos cartilaginosos en la ~incondro-­

sis) o ambos, los que dan lugar a la presencia de cartílago ~

en la encondromatosis; afirmando además que los nucleos del ­

cartílago provenientes del preiostio vienen de la hoja del -­

cambium. En lo que se refiere a la participación de los dis-­

cos cartilaginosos epifisiarios en la formación de los encon­

dromas, demostro Speiser que algunos de los que se originan ­

en los discos podian estar unidos a estos .últimos por pedícu­

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-­

ción de calcio de la matriz del cartílago del tejido lesionado

en una encondromatosis, otra diferencia más importante es que

en la endromatosis multiple el tejido de la lesión es con mu­

cho más celular, tendiendo 105 núcleos de las células cartil~

ginosas tienden a ser mas grandes y más de una célula mostra­

rá dos nucleos.
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DIAGNOSTICO:

El diagnóstico está basado en los aspectos clínicos -­

mencionados que cuando estan presentes sugieren fuertemente ­

la posibilidad de dicha enfermedad de Ollier. con respecto a­

los hallazgos radiográficos en principio puede afirmarse que­

en cualquier caso radiológicarnente se encuentran muchos mas ­

huesos afectados de los que aparecen por el exámen fisico. -­

Además en general, la encondromatosis del esqueleto no es muy

dificil de diagnosticar sobre Qases radiograficas. Se obser~

rá que, en los sujetos jovenes, si los huesos largos no están

muy involucrados, conservan su contorno normal por otra parte,

hay expansión del contorno de los huesos en una o ambas por-­

ciones metafisiarias, en donde es probable que los huesos la~

gas presenten áreas mas o menos radiolúcidas divididas por -­

uno o varios tabiques dispuestos en el sentido longitudianl ­

del hueso. Además en uno o en ambos huesos iliacos la radio-­

grafía muestra zonas de rarefacción atravezadas por tabiques,

que estan dispuestas en forma de abanico. (11)

Además, de los aspectos clínicos y radiograficos, con­

tarnos con el estudio de anatomía patologica del cual debido a

su importancia para el diagnóstico de ésta entidad se hará -­

mención por separado.
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TRATAMIENTO:

No se conoce ninguna forma de tratamiento Médico para­

la enfermedad de olli.er. Es dudoso que la radiot.erdpi.a sea de

algun valor. Se han usado ciertos procedimientos quirúrgicos­

en algunos casos de acuerdo con diferentes indicaciones. Por­

ejemplo, en pacientes con Genu valgo se ha efectuado la osteE

tomia del femur y algunas veces tambien de la tibia aun en ni

ños. En la segunda infancia y e la adolescencia, las diferen­

cias importantes en longitud de las extremidades inferiores ­

son una indicación para la detención quirurgica del crecimie~

to epifisario en el lado menos afectado o en el normal. Afor­

tunadamente, en algunos casos el padecimiento no progresa de~

pues de que el crecimiento general del cuerpo llega a su fin.

En otros, sin embargo, no cesa y muchos ':de los huesos parti­

cularmente de las manos y los pies pueden sufrir deformacio-­

nes monstruosas. Si uno o más dedos por ejemplo se hacen muy ­

grandes y anchos, es mejor extirparlos. La aparición de un -­

condrosarcoma requiere tratamiento de acuerdo a la gravedad ­

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

En el presente trabajo se presenta el CctSO clínico de-

un paciente escolar masculino de 8 años de edad visto en con-

sulta externa del servicio de ortopedia del Hospital Infantil

villa de la Dirección General de los Servicios Nédicos del D~

partamento del Distrito Federal el cual despues de habersele-

practicado historia clínica, estudios de laboratorio y gabin~

te además de biopsia fue diagnosticado como enfermedad de - -

oUier.
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HISTORIA CLINICA:

NOMBRE: P.A.M.

SEXO: mascuLí.nc

EDAD: 12 años.

WGAR DE NACIMIENTO Y RESIDENCIA: Estado de Guanajuato.

FECHA DE ESTUDIO: marzo 1976.

ANTECEDENTES HERDOFAMILIARES: sin importancia para e1­

padecimiento actual.

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS:

Proviene de medio socioeconómico precario con deficien

te aporte calorico proteico, con periodo neonatal normal apa~

rentemente sin alteraciones en el desarrollo psicomotor.

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS: unicamente lo an~

tado en el padecimiento actual.

INMUNIZACIONES NEGATIVAS.

PADECIMIENTO ACTUAL:

Lo inicia desde los 5 años de edad con aparición de t~

moración en región escapulohumeral izquierda aproxirnadarnente­

1 cm. de diámetro no doloroso el cual aumentó en forma progr~

aí.va s í,n ocasionar mo l.estí.a s nas ca La edad de 8 años en que ­

aparece dolor de poca intensidad tipo punzante sin horario ni

perioricidad y que ha aumentado en forma paulatina, exacerban
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dose con el de cúbito dorsal y ventral izquierdo sin llegar a

existir incápacidad funcional, asi mismo desde los 5 afios pr~

~cnta aumento de vclúmen minireo a niv~l de antebra~o izquier­

do ambe s epifisis radiales y amlraa : rodillas las cuales no -­

han mostrado modificaciones importantes.

A la exploración física como datos de importancia ca~

za y cara normales, boca con caries de primer grado en cani-­

nos superiores, cuello con ganglio de aproximadamente 1 cm. de

diámetro, móvil, desplazable, no doloroso, redonda y no adhe­

rida a planos profundos. Tórax cara posterior se aprecia aum~

to de volúmen a nivel de región escápular izquierda de forma­

irregular, rugoza y que mide aproximadamente 11 x 9 cm. no ~

adherida en su totalidad a la escápula y desplazable con los­

movimientos de dicha articulación, abdomen sin datos quemen-­

cionar genitales con ausencia de testiculo izquierdo, el res­

to de la exploración es normal aparentemente.

Se efectuan exámenes de laboratorio; coproparacitosco=

pico seriado, exámen general de orina, quúuica sanguinea, bi~

metria hemática, 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 exostósis a nivel de la extre­

midad superior de los húmeros asi como de extrerJidad sital de
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ambos radios, algunos metacarpianos e inclusive falanges con­

predominio izquierdo. La extremidad distal de ambos cúbitos ­

presenta deformación por compresión extrinseca debioE a la ~­

exostósis U~ la e~trEmicad distal de los r~uio&, en Libia y ­

peroné se sucede situación similar, Tele de tórax es normal,­

observandose unicamente sobre escápula izquierda lesión ósea­

primaria que se caracteriza por calcificación exuberante que­

deforma la misma estructura que le da origen y que hace prom!

nencia ha los tejidos blandos aumentándolos de volúmen. Desde

el punto de vista histológico se observaron menor impregnación

del calcio en la matriz del cartilago, células con dos núcle­

os y el tejido lesionado más celular.

El tratamiento de nuestro paciente fue a base de res~

ción de la tumoración de la escápula, siendo su evolución po~

toperatorio satisfactoria, motivo por el que se egresa del -­

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

La discondrop1asia de a11ier es una afección rara en ­

q~e las proyecciones de los islotes del cartilago p.pifi~iario

proliferan hacia abcijo en la metáfisis; estos restos de carti­

lagos no sufren los cambios requeridos para la mineralización,

pero conservan el potencial de crecimiento de la placa epifi­

siaria, y bajo la continua estimu1acién de la hormona del cr~

cimiento pueden extenderse lentamente hasta que la mayor parte

de la arquitectura de la metáfisis se distingue, existiendo en­

ocasiones gran ensanchamiento de la metáfisis.

Radio1ogicamente las lesiones varian desde unas man- ­

chas claras alargadas hasta una imagen fragmentada y dilatada

que da la~presión de haberse producido una violenta explo- ­

sión en la metáfisis. Despues de la pubertad, puede cesar el ­

crecimiento y haber calcificación, pero las inclusiones pue-­

den seguir creciendo toda la vida transformandose a veces en­

condrosarcomas.

Generalmente uno de los lados del cuerpo se encuentra ­

más intensamente afectado en relación al contra lateral, pero­

las lesiones son fundamentalmente bilaterales. Los huesos laE

gos y elíleon sen los más a fec t.a dos : cua ndo La enfermedad es­

grave, puede causar invalidez. El único tratamiento posible ­

es la correción de las deformidades y fractujras patológicas-
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por metodos ortopédicos.

Efectuando una correlación clinica entre el caso pre-­

sentado y lo referido por los diferente~ autores (3-5-7-9-11)

vamos qua la edad-de pLesent~ción de ~U~dtLO paci~nte fue a '­

partir de los 5 afias de edad lo que concuerda con lo pw>lica­

do por Max Salas en su experiencia en el Hospital Infantil de

México (1), por otra porte 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). La 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

crecimfunto por calcificación de las metáfisis, lo reportado­

por Rubim concuerda con el caso en cuestión, sin embargo no ­

es posible efectuar un análisis mas completo de éste punto de

vista ya que nuestro paciente se encuentra en plena fase de ­

crecimiento.

El tratamiento de la enfermedad de allier es a base de

la corrección de las deformidades y de las fracturas patológl

cas (en caso de existir) por métodos ortopédicos especificos­

para cada caso en particular; radiológicamente nuestro pacien

te pre5entó la tumoración ü nivel de escápula izquierda, asi­

como mu1tiples exostósis en ambas extremidades tanto superio­

res como inferiores siendo más 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 ~

se de resección de la tumoración de escápula, no siendo nece­

saria la resección de las tumoraciones en las extremidades d~

bido a que no eran incapacitantes, con lo cual hasta el mamen

to se han obtenido buenos resultados, siendo el estado actual

del paciente satisfactorio y controlado por medio dela consul

ta externa. (11-13-14)
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