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OBJETIVO DOCENTE

* El objetivo de este trabajo es repasar tres
entidades poco frecuentes, que se engloban
dentro del mismo espectro de displasias 0seas

esclerosantes:

 La melorreostosis,
* La osteopoiquilia,

* Y |la osteopatia estriada.

e Se presentan con distintos patrones de
engrosamiento del hueso cortical, ofreciendo

imagenes muy caracteristicas.
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REVISION DEL TEMA

INTRODUCCION

* Existe una amplia variedad de displasias oseas hereditarias y no hereditarias,

muchas con hallazgos radiolégicos unicos.

Dentro de las hereditarias se encuentran la osteopoiquilosis, osteopatia
estriada, osteopetrosis, displasia diafisaria progresiva, esclerosis diafisaria
multiple hereditaria, picnodisostosis... y un amplio espectro de entidades. Las

displasias no hereditarias incluyen la melorreostosis, |a osteosclerosis

intramedular y sindromes de superposicion.

* Aunque muchas de estas displasias son poco comunes, los radiologos deben
estar familiarizados con sus hallazgos genéticos, clinicos y de imagen para

permitir la diferenciacion de las causas de esclerosis 0sea.(?)

* Con frecuencia, las caracteristicas de la melorreostosis, la osteopatia estriada

v la osteopoiquilosis pueden coexistir y englobarse bajo el término displasias

0seas esclerosantes. Estas condiciones pueden compartir una etiologia

comun que es la pérdida de funcion del gen LEMD3 que codifica |la proteina

de membrana nuclear la cual modula el TGFB implicado en la senalizacion de

proteinas morfogenéticas oseas.
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1 - MELORREOSTOSIS

Tambiéen conocida como osteopatia hiperostotica o

enfermedad de Leri.

El termino melorreostosis proviene del griego (melos:

miembro; rhein: fluir; ostos: hueso)

Trastorno 0seo congenito no hereditario.

Se caracteriza por neoformacion de hueso que produce un
engrosamiento cortical asimétrico, con patron ondulado,
generalmente cerca de los extremos de los huesos largos,
normalmente solo en uno de los lados, y da un aspecto similar

a “cera de vela derretida” (dripping candle wax).
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* Aunque puede aparecer en la infancia temprana, su
presentacion habitual es mas tardia, en torno a los 20

~NS

dNOS.

* Algunos casos son asintomaticos vy se diagnostican de
forma incidental (tipico de la infancia). Cuando debuta
con sintomas, estos pueden ser dolor, inflamacion,

tumoracion local y deformidades articulares (4).

* Puede ser tanto monostotica como poliostotica y tiende
a ser monomiélica (una extremidad), con predileccion
por los huesos largos, aunque puede ser vista en

cualquier localizacion.

e Asoclaciones:

* Cambios esclerodermiformes en la piel, con engrosamiento y

fibrosis.
* Hiperpigmentacion de la piel suprayacente.
* Atrofia muscular.
 Malformaciones y tumores vasculares.

* Otros tumores: osteosarcoma, fibrohistiocitoma maligno.
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* Caracteristicas radiograficas

* Radiologia simple (Rx) y tomografia computarizada (TC):
Se han descrito 5 patrones (?):
1. Clasico (1/3 de los casos)

o Engrosamiento periostal cortical caracteristico.
Engrosamiento endostal se puede ver en muchas

ocasiones especialmente en adolescencia.

o Engrosamiento de patron ondulado recordando la

apariencia de cera de vela derretida.

o Sigue la distribucion de los esclerotomos (areas del
hueso inervadas por un nervio sensorial espinal

individual).
2. Osteoma like
3. Miositis osificante like

4. Osteopatia estriada like

5. Mixto.

* En resonancia magnética (RM) se caracteriza por areas de

baja senal en todas las secuencias y sin realce.
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Figura 1. Melorreostosis. Radiografia (RX) simple de fémur derecho,

anteroposterior AP (A) vy lateral (B): engrosamiento cortical grosero,

aspecto de «cera derretida de vela», compatible con melorreostosis.
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Figura 2. Melorreostosis. Imagenes de RM, sagital MERGE (A), sagital

STIR (B) y coronal T2 (C) : Areas hipointensas en todas las secuencias,
localizadas a nivel excéntrico, en la cortical del fémur derecho,
rebasando la superficie cortical en la vertiente medial de |la metafisis y
epifisis distal. En diafisis proximal se extienden a la medular
estrechando-ocupando el canal medular. No se objetiva reaccion
periostica de aspecto agresivo, no identificamos masa de partes blandas.

Hallazgos compatibles con melorreostosis.
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Figura 3. Melorreostosis mano. Rx simple (A), TC coronal (B) vy
reconstruccion 3D (C) de mano derecha con afectacion osteoblastica

poliostotica (quinto metacarpiano y ganchoso) de caracteristicas no
agresivas.
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* Diagnostico diferencial melorreostosis

* Miositis osificante: forma mas frecuente de calcificacion heterotopica,
normalmente de grandes musculos, que ocurre tras un traumatismo en

un gran porcentaje de casos.

Figura 4. Miositis osificante.
Rx simple (A): Calcificacion
grosera de partes blandas a
nivel supracondileo medial
en rodilla derecha. No se
asocia a alteracion en la
cortical del hueso adyacente.

Figura 5. Rx lateral (B) y TC sagital rodilla izquierda (C): Tumoracion en tejidos blandos a
nivel de la vertiente posterointerna de la rodilla con extensa calcificacion
fundamentalmente periférica, no claramente matriz condral ni osteoide. Este hallazgo, junto
con la rapida evolucion clinica que presento este caso apoyan el diagnostico de miositis
osificante.
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Osteoma osteoide: tumor 6seo benigno doloroso, que se
caracteriza por una radiolucencia (“nidus”) rodeada de esclerosis

Osea reactiva, engrosamiento cortical y edema oseo.

Figura 6. Osteoma
osteoide. Rx simple APy
lateral (A) de pierna
donde se observa una
reaccion periostica de
aspecto benignho en el
aspecto posterolateral
de la diafisis tibial.

En TC (B) se observa el
engrosamiento del
cortical, la reaccion
periostica y el nidus.

B

) 4.5 mm (2D)
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 Osteosarcoma parostal: sarcoma yuxtacortical de bajo grado que

representa el 4-5% de todos los sarcomas y se origina en la capa externa

del periostio.

Figura 7. Rx lateral de
rodilla: osteosarcoma
paraostal

 Enfermedad de Caffey, (o hiperostosis cortical neonatal) es una
colagenopatia de tipo 1, que afecta a los lactantes, generalmente de curso
autolimitado. Provoca cambios en los huesos, inflamacion de los tejidos
blandos e irritabilidad. Afecta sobre todo a huesos planos: mandibula (75-

80%), claviculas, escapulas (10%),costillas (con aparicion de derrame

pleural), etc. (1)

Metastasis escleroticas. Figura
* Osteoartropatia hipertrofica.

* Esclerodermia focal: |la esclerodermia es una enfermedad del tejido

conectivo que se caracteriza por engrosamiento cutaneo vy fibrosis de

Organos internos.
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2 - OSTEOPOIQUILOSIS

También conocida como osteopatia condensante diseminada.

La palabra osteopoiquilosis deriva de las palabras del griego antiguo “poikilos” que

significa moteado o manchado, y “osteo” que significa hueso.

Es una condicion infrecuente, de herencia autosomica dominante y benigna que se

descubre de forma incidental en radiografias simples.

Se caracteriza por multiples focos escleroticos (enostosis o islotes 0seos) pequenos,

de 3 a 10 mm, principalmente en los extremos de los huesos largos y en la pelvis.

Los islotes 6seos se desarrollan durante la infancia y no regresan. No tiene

predileccion de género.

Es asintomatica y no hay degeneracion maligna.

e Asoclaciones:

* Sindrome de Gunal-Seber-Basaran: osteopoiquilosis con dacriocistitis.

* Sindrome de Buschke-Ollendorff: genodermatosis de herencia autosdmica
dominante que asocia osteopoiquilosis y nevus de tejido conjuntivo

(papulas, placas de color piel o amarillento).
* Displasias 0seas esclerosantes.

e Esclerodermia.

* Tendencia a la formacidon de queloides.
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* Caracteristicas radiograficas

* Radiologia simpley TC

* Los islotes 6seos de la osteopoiquilosis normalmente se agrupan
alrededor de las articulaciones y se alinean paralelos a las
trabéculas circundantes. Por lo tanto, son predominantemente
longitudinales en las areas de trabéculas lineales bien definidas,

mientras que son mas o menos esféricas donde las trabéculas no

estan tan bien organizadas linealmente.

* La mayoria de las lesiones se encuentran en los huesos largos y en

la pelvis. El esqueleto axial se conserva en gran medida. Es raro

que la boveda del craneo esté afectada.

* Las lesiones varian en tamano, generalmente de 5 a 10 mm, pero

vandesde 1a2 mmhastala2cm.

* RM

* El aspecto en la resonancia magnetica es el mismo que los islotes

O0seos individuales.

 Cada lesion es pequena y de baja senal en las imagenes

ponderadas en T1y T2, ya que esta compuesta de hueso denso

maduro.
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Figura 8. Osteopoiquilosis. Rx simple de pelvis: imagenes radiodensas

redondeadas de pequeno tamano en sacro, iliacos y cabezas femorales.
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Figura 9. Osteopoiquilosis. Imagenes de TC de pelvis, axial (A, B), coronal

(C, D) y sagital (E, F): Multiples imagenes radiodensas de pequeno tamano,

distribucion difusa en hueso sacro, iliacos y cabezas femorales incluidas en

el estudio, compatibles con osteopoiquilia.
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* Diagnostico diferencial de la osteopoiquilosis

* Islotes oseos incidentales.
* Anomalias en el metabolismo del fosfocalcico.
* Otras displasias 6seas esclerosantes.

* Metastasis escleroticas (raramente involucran epifisis):

tumor primario conocido.

Figura 10.
Metastasis
blasticas en
cancer de
prostata.

e Osteoma osteoide (raramente multiple). (Figura 6)

e Osteosarcoma: signos de agresividad, reaccidon periostica.

(Figura 7)
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* Linfoma: el hueso en radiologia simple puede aparentar
ser normal o estar afectado por un patron litico, escleroso
o0 mixto. Lo mas frecuente en radiografia simple y TC seria
encontrar un patron litico permeativo con engrosamiento
cortical y reaccion peridstica. En RM, afectacion
endomedular y de partes blandas extensa, con hiposenal

en T1 e hipersenal en T2.

Figura 11.
Linforma dseo
primario de |a
tibia
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Osteomielitis cronica multifocal recurrente: enfermedad
idiopatica secundaria a una inflamacion osea multifocal no
piogena, que cursa con lesiones liticas, mixtas o esclerosas, en
metafisis de huesos largos y claviculas. Tipico de ninos y
adolescentes. Molestias inespecificas. Diagnostico de

exclusion.

Figura 12. Rx fémur
lateral, reaccion
periostica. Osteomielitis
cronica multifocal
recurrente, confirmada
con anatomia
patologica.

* Enfermedad de Erdheim-Chester: es una forma de histiocitosis
No-Langerhans con afectacion multisistémica, esquelética con
dolor 6seo, exoftalmos, diabetes insipida, insuficiencia renal,

afectacion del sistema nervioso central, cardiovascular, etc.
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3 - OSTEOPATIA ESTRIADA

También conocida como enfermedad de VVoorhoeve.

La osteopatia estriada «pura» fue descrita por primera vez por

Voorhoeve en 1924.

* Trastorno que se manifiesta como bandas lineales de hueso
esclerotico de 2 a 3 mm de ancho, que se alinean paralelas al eje
mavyor de un hueso en las epifisis y metafisis de los huesos

tubulares. Suele ser asintomatica y un hallazgo casual.

* No es infrecuente que esta entidad comparta caracteristicas con la
melorreostosis y osteopoiquilosis, englobandose dentro de un
sindrome de superposicion denominado displasia 0sea esclerosante
mixta. Estas condiciones pueden compartir una etiologia

subyacente: mutaciones de pérdida de funcion en el gen LEMD3. (°)

* Se ha descrito una variante que es la osteopatia estriada con
esclerosis craneal que fue descrita por Hurt en 1953 (/). Esta
entidad, al contrario que la forma «pura», puede tener
repercusiones clinicas y un pronostico grave al provocar
estrechamiento de los foramenes de salida de los nervios craneales

v por tanto compresion de estos ultimos. ()

* Se asocia con la hipoplasia dérmica focal (sindrome de Goltz)
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* Caracteristicas radiograficas

* Estipicamente bilateral y de huesos tubulares.

* En radiologia simpley TC, se observan estrias verticales
prominentes predominan en las metafisis y epifisis de los huesos

largos, dando una imagen “celery stalk” (metafisis de “tallo de
apio”).

 En RM estas estrias son hipointensas en todas las secuencias.

Figura 13. Osteopatia estriada. Rx simple de ambas rodillas AP (A) y lateral
derecha (B): afectando al fémur y tibia derechas se observan amplias areas de
esclerosis de distribucion longitudinal, que afectan a la cortical y a la medular.
Los hallazgos radiologicos sugieren una displasia 0sea esclerosante. Hay que

considerar una melorreostosis o bien una osteopatia estriada.



z & Sy - A . \" # M ' Rl '
N W N MSei W 1 RO . J il o,
'3 ‘ ' 5 ] - TR VAW | ) l’. ) " ! ; v N ’ ) . : ' =N e -, -
Songreso  AOAIEEUUSYY -. | LN 5SS,
“ -'-"— ¥ B 3 o | °— - K-'*-P. - - .: - _ ! . - - .“ - ‘ : ) - . ' 3 : : - ‘L. - C ;.'h'.r... ..T:‘ '-\' . .‘.‘»‘ .":- ..-' ~—-A e y
v : 1 i A . ) ~ » . _— . i ¥ ; - ’ 2 - TN i o _ Sy -
d F p | | '™ L 1-'.:;“.11 ] Al S ',| AN .,‘J_ " A b N, o - B !.. Oy e -, e I < - .
BBl st~ ot N R 1 A S S v S Y A 7 AT e i o i o T | o e N S
' Nacional IR T i M e T
S — G . - : : R, e g ¥ — ™ s R i .
R » CJH8s Bt ' p Py e e g, = g e - o, T -
B . o \ ’R . " - J ) ' . . - ,.”: —— - " g - — - ) - ,

- .. - " , K : :
— ~ : . d : e s | - - " -e _':v".:i. h,,:' - ; .t o 5 }
| e 1 e 2 N PaadweFm“vcuqresns

[ ' A 24 MAYO
. .CURSO PRECONGRESO

';, 1) 4

il
T

F e “'f-.
¥
E |

; .".-..-a

i :
" 2l |
3 ' K

~

Figura 14. Osteopatia estriada: Imagenes de RM potenciadas en densidad
protonica con saturacion grasa, axial (A) y coronal (B), y potenciadas en T1
coronales(Cy D), donde se observa una alteracion en la senal del fémur, tibiay
rotula, consistente en lesiones hipointensas algunas de ellas corticales, otras

endomedulares de morfologia lineal abigarrada, en relacion con displasia 0sea

esclerosante: osteopatia estriada.
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* Diagnostico diferencial

* Variantes de la normalidad con prominencia periarticular de |la

trabeculacion vertical.

* Osteopetrosis: enfermedad hereditaria que cursa con huesos
muy densos. Son tipicas las vértebras “en sandwich” y |la

apariencia de “hueso dentro de hueso”

Figura 15.
Osteopetrosis

 Mielofibrosis: fibrosis de la médula. Esplenomegalia,

hematopoyesis extramedular y osteoesclerosis.

* Encondromatosis (enfermedad de Ollier).

Figura 16.
Encondromatosis.

e Otras displasias 0seas esclerosantes como la osteopoiquilosis.
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CONCLUSIONES

Es necesario conocer y considerar estas entidades
dentro del diagnodstico diferencial de imagenes
osteodensas multiples, para evitar confundirlas con
otras condiciones como las lesiones malignas, que
supondrian para el paciente estudios e
intervenciones innecesarias, con la consecuente

morbimortalidad que ello pudiera conllevar.
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