MEDICINA EN IMAGENES
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Caso clinico

Se trata de una mujer de 30 afios de edad que consulté por la aparicion progresiva de nu-
merosas lesiones papulares que conflufan formando grandes placas mal delimitadas, que se
extendian de forma asimétrica por nalgas, muslos y antebrazos. En la exploracién fisica
se observaban unas lesiones papulonodulares, de consistencia firme y de coloracién palido-
amarillenta (fig. 1). Las lesiones eran mds palpables que visibles y totalmente asintométicas.
El resto de la exploracién fisica general resulté normal. El inico dato de interés que la pa-
ciente nos refirié fue que su madre también tenfa unas lesiones similares, pero en menor nime-
ro. Se realiz6 una biopsia cutinea de una de las lesiones, asi como una serie 0sea (fig. 2).

Fig. 1. Pdpulas amarillentas agrupadas produciendo una super- Fig. 2. Focos de condensacion dsea en pelvis, cabeza y cuello de
ficie irregular en antebrazo. ambos fémures.
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Fig. 3. Engrosamiento y entrelazamiento peculiar de las fi-
bras eldsticas entre haces de coldgeno de aspecto normal (tin-
cion de orceina).

Diagnéstico
Sindrome de Buschke-Ollendorff.

Comentario

El estudio histopatolégico con hematoxilina-eosina
mostré una epidermis y dermis conservadas; sin em-
bargo, la tincién con orceina puso de manifiesto una
hiperplasia de fibras eldsticas en toda la dermis re-
ticular, entremezcladas con haces de coligeno de
aspecto normal (fig. 3). Compatible con un nevo elds-
tico.

Se realiz6 un estudio radiolégico 6seo que demostrd
la existencia de lesiones osteopoiquildticas en pelvis,
metafisis y epifisis de huesos largos, asi como tam-
bién en carpos, tarsos y falanges.

Por tanto, los hallazgos encontrados eran compatibles
con un sindrome de Buschke-Ollendorff completo.

La asociacién de lesiones cutdneas denominadas der-
matofibrosis lenticular diseminada y lesiones 6seas de
osteopoiquilosis fue descrita por primera vez en
1928 por Buschke y Ollendorff'. El tnico hallazgo
histolégico encontrado por estos autores en las lesio-
nes de dermatofibrosis lenticular diseminada fue un
aumento del nimero de fibras de coligeno normales®.
Desde entonces se han descrito otros cuadros histo-
patolégicos en estas lesiones, como alteraciones de
las fibras eldsticas y coldgenas, pudiendo coexistir o
no, ambas en la misma lesién *, nevos eldsticos >*®,
asi como colagenomas.

Tras realizar estudios ultraestructurales y bioquimicos
se ha detectado una mayor cantidad de elastina, asi
como un aumento de la desmosina de 3 a 7 veces
superior en estas lesiones’. Otros autores han culti-
vado los fibroblastos procedentes de estas lesiones
demostrando la existencia de un aumento en la bio-
sintesis de elastina, lo que apoyaria la hipotesis de
que el depdsito de elastina se debe a un aumento en
su sintesis y no a una disminucién de su degradacién ®.
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Clinicamente, las lesiones cutdneas consisten en pa-
pulas pdlidas, firmes, con tendencia a coalescer y
formar placas, que pueden distribuirse de forma si-
métrica o asimétrica por region glitea, muslos, bra-
zos y abdomen. Estas lesiones pueden aparecer a
cualquier edad; sin embargo, la mayorfa estdn presen-
tes antes de la pubertad®.

La osteopoiquilosis es una displasia esquelética gene-
ralizada caracterizada por miltiples dreas circunscri-
tas, de densidad 6sea aumentada, redondas u ovales,
de tamafio variable (1-10 mm), que se localizan en
las falanges, los huesos del carpo y tarso, las epifisis
y metéfisis de huesos largos, asi como en la pelvis
(fig. 2). Estos cambios esqueléticos tardan varios
afios en desarrollarse, pero después de la pubertad
es raro que se produzcan. Histolégicamente estas le-
siones son focos compactos de hueso trabeculado
entremezclados con hueso normal®’. Son lesiones
totalmente asintomadticas que suelen detectarse de
forma casual.

Esta entidad se trasmite de forma autosémica domi-
nante con alta penetrancia y expresividad variable.
Asi, se han descrito formas incompletas del sindrome,
pues la osteopoiquilosis y las lesiones cutdneas pue-
den coincidir u ocurrir separadamente, incluso den-
tro de la misma familia®.

El diagnéstico diferencial debe realizarse fundamen-
talmente con el pseudoxantoma eldstico, en el que el
estudio histopatoléogico muestra unas fibras eldsticas
engrosadas, fragmentadas y calcificadas '°.

Es importante conocer esta entidad poco documen-
tada puesto que las lesiones son asintomaticas y pa-
san inadvertidas. Ante la presencia de nevos eldsti-
cos de cardcter familiar se debe realizar un estudio
radiol6gico por su asociacion a osteopoiquilosis.
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