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Caso cLiNIco

Paciente varon de 1 aflo de edad que acude a urgen-
cias por presentar vémitos de contenido bilioso de po-
cas horas de evolucion sin otra sintomatologia acompa-
nante.

Antecedentes personales: fruto de una primera gesta-
cién de madre sana. Embarazo controlado con serolo-
gfas negativas y con ecografias que evidencian un re-
traso del crecimiento intrauterino. Parto distocico por
cesdrea. Peso al nacimiento: 2.380 g; longitud: 50 cmy;
perimetro craneal: 33 cm. Apgar: 9-10. Ictericia fisiologi-
ca. Antecedentes familiares sin interés.

La exploracion fisica del paciente tan sélo evidencio
un dolor abdominal difuso a la palpacion.

Ante la sintomatologia presentada por el paciente se
solicité un radiografia de abdomen (fig. 1). Esta no de-

Figura 1. Radiografia simple de abdomen: rarefaccion
osea en hueso iliaco y extremo proximal del fe-
mur derecho.

mostré ninguna alteracion digestiva significativa, apre-
ciandose en la misma, sin embargo, una imagen de ra-
refaccion 6sea en la pelvis y el fémur proximal.

Este hallazgo casual llevé a solicitar una serie sea es-
quelética a dicho paciente que reveld lesiones similares
en la tibia (fig. 2), la pelvis, los metacarpos y las falan-
ges de la mano (fig. 3).

Figura 2. Radiografia simple de extremidades inferiores:
imdgenes de rarefaccion osea en la tibia y el
peroneé.

Figura 3. Radiografia simple de manos: encondromas en
los metacarpianos y las falanges.

PREGUNTA
JCudl es su diagnostico?
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ENFERMEDAD DE OLLIER

Las imagenes corresponden a lesiones 6seas denomi-
nadas encondromas que, cuando son multiples, son ca-
racteristicos de la enfermedad de Ollier y del sindrome
de Maffucci.

Ante el hallazgo radiol6gico de encondromas multi-
ples se debe explorar minuciosamente al paciente en
busca de manchas “café con leche” y/o lesiones vascu-
lares. Dichas lesiones, junto a los encondromas, definen
al sindrome de Maffuccil.

La enfermedad de Ollier, también conocida como dis-
condrodisplasia, condromatosis interna, encondrosis
o condromatosis multiple, es una afeccion incluida en el
grupo de las ostoecondrodisplasias?. Se caracteriza por le-
siones cartilaginosas multiples dentro de las regiones me-
tafisarias de los huesos largos, tubulares, que se distribu-
yen de manera bilateral y asimétrica’. Las lesiones parecen
surgir de la fisis y ser consecuencia del fallo de osificacion
encondral normal. Si los encondromas solitarios represen-
tan un 10% de los tumores 6seos benignos, la condroma-
tosis multiple es 10 veces menos frecuente?. No se cono-
ce el patrén hereditario de este trastorno, y todos los ca-
sos descritos parecen ser esporddicos’. De aparicién
precoz, se suele llegar al diagndstico al detectar tumefac-
ciones o por las deformidades 6seas o el dolor local que
producen. En otras ocasiones la clinica presentada por los
pacientes es una cojera o una asimetria de extremidades.
Sin embargo, un encondroma aislado puede ser un ha-
llazgo casual en una radiografia solicitada por otro moti-
vo. Tal descubrimiento obliga a buscar lesiones en otras
localizaciones y, por tanto, a realizar una serie esquelética
completa. Los huesos mas afectados, después de los de las
manos, son los huesos tubulares del pie, el fémur, la tibia,
la pelvis, y los huesos del antebrazo®.

El aspecto radiologico tipico muestra zonas de oste6-
lisis procedentes del cartilago de crecimiento, que se ex-
tienden hacia la didfisis. Se pueden observar calcifica-
ciones en copos de avena en un 50% de los casos. His-
tolégicamente la condromatosis multiple se diferencia
del condroma solitario por presentar un tejido mas rico
en células, con nicleos mis grandes. El prondstico de-
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penderd de las complicaciones ortopédicas (asimetria
de extremidades, deformidades, fracturas patologicas) y
de la malignizacion de las lesiones.

La asimetria se presenta en un 70% de los pacientes y
representa un problema ortopédico importante.

Las principales deformidades observadas en esta en-
fermedad son: ensanchamiento de las falanges, acorta-
miento asimétrico de las extremidades, incurvamiento
de huesos largos y desviacion cubital de la muneca. Un
tercio de los pacientes presenta fracturas patolégicas, no
s6lo en las zonas de condromatosis, sino también a ni-
vel de hueso sano.

El riesgo de desarrollar condrosarcomas secundarios
oscila entre un 25 y un 50%. Sin embargo, el 100% de
los pacientes afectados de sindrome de Maffucci pre-
sentarin degeneracién sarcomatosal.

Si el diagnéstico de encondroma es evidente, el trata-
miento de eleccién es la observacion. La exploracion cli-
nica y radiolégica debe repetirse cada 3 meses durante
un afo, y luego anualmente o cuando los sintomas lo
aconsejen. Si el diagnéstico es dudoso, se recomienda
curetaje minucioso y el aporte de injerto 6seo’.

El crecimiento rapido de la lesion o el aumento de do-
lor aconsejan la evaluacién y tratamiento precoz. El mé-
todo de eleccion es entonces la reseccion tumoral aso-
ciada o no a un injerto u osteosintesis.
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