
Caso  clínico

Se trata de una mujer de 30 años de edad que consultó por la aparición progresiva de nu-
merosas lesiones papulares que confluían formando grandes placas mal delimitadas, que se
extendían de forma asimétrica por nalgas, muslos y antebrazos. En la exploración física 
se observaban unas lesiones papulonodulares, de consistencia firme y de coloración palido-
amarillenta (fig. 1). Las lesiones eran más palpables que visibles y totalmente asintomáticas.
El resto de la exploración física general resultó normal. El único dato de interés que la pa-
ciente nos refirió fue que su madre también tenía unas lesiones similares, pero en menor núme-
ro. Se realizó una biopsia cutánea de una de las lesiones, así como una serie ósea (fig.  2).
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Fig. 1. Pápulas am arillentas agrupadas produciendo una super-
ficie irregular en antebrazo.

Fig. 2. Focos de condensación ósea en pelvis, cabeza y cuello de
am bos fém ures.



Diagnóstico

Síndrome de Buschke-Ollendorff.

Comentario

El estudio histopatológico con hematoxilina-eosina
mostró una epidermis y dermis conservadas; sin em-
bargo, la tinción con orceína puso de manifiesto una
hiperplasia de fibras elásticas en toda la dermis re-
ticular, entremezcladas con haces de colágeno de
aspecto normal (fig. 3). Compatible con un nevo elás-
tico.
Se realizó un estudio radiológico óseo que demostró
la existencia de lesiones osteopoiquilóticas en pelvis,
metáfisis y epífisis de huesos largos, así como tam-
bién en carpos, tarsos y falanges.
Por tanto, los hallazgos encontrados eran compatibles
con un síndrome de Buschke-Ollendorff completo.
La asociación de lesiones cutáneas denominadas der-
matofibrosis lenticular diseminada y lesiones óseas de
osteopoiquilosis fue descrita  por p rimera vez en
1928 por Buschke y Ollendorff 1. El único hallazgo
histológico encontrado por estos autores en las lesio-
nes de dermatofibrosis lenticular diseminada fue un 
aumento del número de fibras de colágeno normales 2.
Desde entonces se han descrito otros cuadros histo-
patológicos en estas lesiones, como alteraciones de
las fibras elásticas y colágenas, pudiendo coexistir o
no, ambas en la misma lesión 3, nevos elásticos 2,4-6,
así como colagenomas.
Tras realizar estudios ultraestructurales y bioquímicos
se ha detectado una mayor cantidad de elastina, así
como un aumento de la desmosina de 3 a 7  veces
superior en estas lesiones 7. Otros autores han culti-
vado los fibroblastos procedentes de estas lesiones
demostrando la existencia de un aumento en la bio-
síntesis de elastina, lo que apoyaría la hipótesis de
que el depósito de elastina se debe a un aumento en
su síntesis y no a una disminución de su degradación 8.

Clínicamente, las lesiones cutáneas consisten en pá-
pulas pálidas, firmes, con tendencia a coalescer y
formar placas, que pueden distribuirse de forma si-
métrica o asimétrica por región glútea, muslos, bra-
zos y abdomen. Estas lesiones pueden aparecer a
cualquier edad; sin embargo, la mayoría están presen-
tes antes de la pubertad 6.
La osteopoiquilosis es una displasia esquelética gene-
ralizada caracterizada por múltiples áreas circunscri-
tas, de densidad ósea aumentada, redondas u ovales,
de tamaño variable (1-10 mm), que se localizan en
las falanges, los huesos del carpo y tarso, las epífisis
y metáfisis de huesos largos, así como en la pelvis
(fig. 2 ). Estos cambios esqueléticos tardan varios
años en desarrollarse, pero después de la pubertad
es raro que se produzcan. Histológicamente estas le-
siones son focos compactos de hueso trabeculado
entremezclados con hueso normal 6,9. Son lesiones
totalmente asintomáticas que suelen detectarse de
forma casual.
Esta entidad se trasmite de forma autosómica domi-
nante con alta penetrancia y expresividad variable.
Así, se han descrito formas incompletas del síndrome,
pues la osteopoiquilosis y las lesiones cutáneas pue-
den coincidir u ocurrir separadamente, incluso den-
tro de la misma familia 9.
El diagnóstico diferencial debe realizarse fundamen-
talmente con el pseudoxantoma elástico, en el que el
estudio histopatológico muestra unas fibras elásticas
engrosadas, fragmentadas y calcificadas 10.
Es importante conocer esta entidad poco documen-
tada puesto que las lesiones son asintomáticas y pa-
san inadvertidas. Ante la presencia de nevos elásti-
cos de carácter familiar se debe realizar un estudio
radiológico por su asociación a osteopoiquilosis. 
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Fig. 3 . Engrosam iento y en trelazam iento peculiar de las f i-
bras elásticas entre haces de colágeno de aspecto norm al (tin-
ción de orceína).


