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Resumen

Descripcion del caso: Mujer de 57 afios, HTA, que acude a la consulta de Atencidn Primaria porque presenta
multiples lesiones cutaneas amarillentas, asintométicas, de afios de evolucion, més evidentes en mufiecas y
muslos. Refiere que su abuelo paterno, su padre y una de sus hermanas presentan lesiones similares, que no
se han estudiado. Ademas ocasionalmente presenta dolor de caracteristicas mecanicas en hombro izquierdo,
gue cede espontdneamente. Se decide realizar biopsia cutdnea de una de las lesiones mediante “punch” y se
remite a Anatomia Patol gica para su estudio.

Exploracion y pruebas complementarias. Presenta multiples papul as fibrosas amarillentas sobre todo en
mufiecas, zona del escote y carainterna de muslos. El resto de la exploracion fue normal, sin presentar datos
de inflamacion, deformidad ni limitacion de lamovilidad articular. Radiografia de hombro: epifisis con
lesiones esclerosas redondeadas de bordes bien definidos, que no afectan ala cortical y que son compatibles
con lesiones de osteopoiquilia. Anatomia Patol6gica: Incremento en €l nimero y grosor de fibras el &sticas
compatible con nevus eléstico.

Juicio clinico: Sindrome de Buschke-Ollendorff (Dermatofibrosis lenticularis disseminata).

Diagnostico diferencial: Papulosis fibroelastica del cuello, pseudoxantoma el astico, colagenoma cutaneo
familiar, elastorrexis papular, mucinosis papular.

Comentario final: El sindrome de Buschke-Ollendorff es una enfermedad hereditaria, autosémica dominante
con alta penetrancia, cuyaincidencia es de 1/20000. Asocia lesiones cutaneas del tipo nevus el ésticos
diseminados y osteopoiquilia. Las lesiones suelen aparecer en las primeras décadas de laviday permanecer
estables. Desde €l punto de vista histol 6gico se observa un aumento del nimero y grosor de fibras el ésticas
en ladermisreticular. Las lesiones de osteopoiquilia aparecen como condensaciones esféricas en epifisisy
metéfisis de huesos largos, pelvis, manosy pies. No implican limitacion funcional y por tanto no tienen
repercusion clinica. Suele ser un hallazgo casual. Se haidentificado mutaciones del gen LEMD3 implicadas
en la osteopoiquilia. En cuanto a tratamiento, dado que son lesiones asintomaticas y en lamayoriade los
casos no producen problemas estéticos, se recomienda seguimiento y consejo genético.
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