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Una radiografia con sorpresa:
osteopoiquilosis

@ CrossMark

An X-ray with a suprise: Osteopoikilosis

Presentamos el caso de un varén de 45 afos, fumador, VIH
positivo en tratamiento actual con buen control, que acude
al servicio de urgencias por dolor en muneca derecha tras
caida casual. En la exploracion se objetiva un aumento de
volumen en el tercio distal del antebrazo y la mano dere-
chos, junto con un hematoma de unos 6 cm de diametro en
la cara anterior del antebrazo, asi como dolor a la palpacion
en radio distal con movilidad muy limitada por el dolor. Bajo
la sospecha de fractura se realiza una radiografia de mufeca
y mano (fig. 1), la cual muestra una fractura extraarticular
del extremo distal del radio, junto con maltiples imagenes
esclerosas epifisarias en la misma localizacion, asi como en
los huesos de carpo, metacarpo y falanges. Similares ima-
genes se observan en radiografias previamente realizadas
en los anos 2013 y 2015, alrededor del tarso y de la rodilla
derechos, respectivamente.

Las imagenes radiograficas visualizadas resultaron suge-
rentes de osteopoiquilosis, por lo que no fue necesaria la
realizacion de mas pruebas complementarias.

El paciente fue tratado mediante tratamiento ortopédico
con reduccion cerrada y yeso antebraquial por parte de trau-
matologia, siendo dado de alta con resultados satisfactorios.

La osteopoiquilosis, también llamada osteopoiquilia u
osteopatia condensante diseminada, fue descrita por pri-
mera vez en 1915-1916 por Albers-Schonberg'; sin embargo,
no es hasta 1917 cuando Ledoux-Lebard y Chabaneix esta-
blecieron la denominacion actual®.

Se trata de una afeccion poco frecuente, con una preva-
lencia estimada en torno a 1/50.000; afecta a ambos sexos
por igual y puede aparecer a cualquier edad®=.

Es una enfermedad benigna, hereditaria con carac-
ter autosomico dominante, aunque se han descrito casos
esporadicos®. Se trata de una displasia 0sea esclerosante que
afecta al hueso trabecular, sin afectar a la cortical 6sea’.

En la mayoria de los casos el proceso es asintomatico,
pero un 15-20% puede presentar dolor articular. La enferme-
dad suele comenzar como un hallazgo casual en un estudio
radiografico, con imagenes caracteristicas redondeadas u
ovoides, bien definidas y numerosas, de pequefio tamano
(1-10mm)°. Es importante resefiar que la distribucién de
estas imagenes suele ser bilateral. En un estudio realizado
por Benli et al. se establece su orden de aparicion a lo

largo de los huesos del esqueleto por orden decreciente:
falanges de la mano (100%); seguidas de los huesos del
carpo (97,4%), metacarpo (92,3%), falanges del pie (87,2%),
metatarso (84,4%), huesos del tarso (84,6%), pelvis (74,4%),
fémur (74,4%), radio (66,7%), cubito (66,7%), sacro (58,9%),
humero (28,2%), tibia (20,5%) y peroné (12,8%)*. La pre-
sencia de estas lesiones en craneo, costillas, claviculas y
columna vertebral es excepcional para esta enfermedad,
aunque se ha descrito®.

Las lesiones pueden verse en fetos o recién nacidos, pero
lo mas frecuente es que tarden varios anos en desarrollarse
y que se detecten en adolescentes y adultos; una vez esta-
blecidas permanecen sin cambios’.

La osteopoiquilosis puede aparecer aislada o asociada a
otras anomalias. Buschke y Ollendorff fueron los primeros
en describir en 1928 la asociacion de la osteopoiquilosis con
nevus del tejido conectivo de tipo colageno (dermatofibro-
sis lenticularis disseminata). Esta entidad, conocida como
sindrome de Buschke-Ollendorff (SBO), asocia las lesiones
Oseas caracteristicas de la osteopoiquilosis junto con lesio-
nes cutaneas consistentes en infiltrados amarillentos o del
color de la piel normal, suelen afectar a muslos y glu-
teos, o0 mas raramente a extremidades superiores, espalda
y abdomen?®.

Ademas se ha descrito la asociacion en la misma fami-
lia de osteopoiquilosis y melorreostosis’, una displasia dsea
esclerosante consistente en un aumento focal de densidad
con aspecto de cera derretida, afectando generalmente a
las diafisis de huesos largos en sentido longitudinal.

También se ha descrito la asociacion de la osteopoi-
quilosis a otras afectaciones dermatolégicas (elastomas
juveniles, léntigos, fibromas orales, queratomas palmoplan-
tares, predisposicion a la formacion de queloides), asi como
reumatologicas (enfermedad de Dupuytren, morfea, escle-
rodermia, artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico,
espondilitis anquilosante, fiebre mediterranea familiar), y a
otras enfermedades (Ulcera péptica, cataratas, coartacion
de aorta, defectos urogenitales, pubertad precoz, etc.)*’.
Sin embargo, es posible que algunas de estas asociaciones
sean meramente casuales’.

Se desconoce la etiologia y patogénesis de esta enti-
dad; probablemente sea multifactorial. Se han elaborado
diversas hipotesis: 1) Un fallo hereditario en la formacion
de trabéculas normales a lo largo de las lineas de tension;
2) Errores en la resorcion o remodelacion de la esponjosa,
lo que resulta en densidades focales y/o estrias dentro
del hueso trabecular, y 3) Una enfermedad fibroprolifera-
tiva generalizada o enfermedad estenosante. Se confirmé
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Figura 1
de carpo, metacarpo y falanges.

que mutaciones con pérdida de funcion del gen LEMD3,
que codifica una proteina de la membrana nuclear interna
relacionada con vias moleculares implicadas en la formacion
de hueso, podrian resultar en una osteopoiquilosis, asi como
en SBO y melorreostosis*®.

El diagnodstico diferencial es amplio, e incluye las
metastasis osteoblasticas, la esclerosis tuberosa, la mas-
tocitosis y la condromatosis sinovial, entre otras. Pero la
importancia de un buen diagnoéstico diferencial radica fun-
damentalmente en hacer una correcta distincion entre la
osteopoiquilosis y las metastasis osteoblasticas. No es infre-
cuente la confusion de ambas entidades, lo que pone en
marcha la realizacion de una amplia bateria de pruebas para
llegar al diagnostico, muchas de ellas caras y dolorosas y
no exentas de riesgo para el paciente, incluyendo la biop-
sia Osea. Radiologicamente las metastasis osteoblasticas
son lesiones de tamafo variado, asimétricas y general-
mente con destruccion dsea (aspectos ambos contrarios a las
caracteristicas tipicas de la osteopoiquilosis), con reaccion
peridstica y localizadas en el esqueleto axial con hallazgos
gammagraficos positivos”.

Al igual que el caso que presentamos se han descrito
otros casos de osteopoiquilosis asociados a fracturas.
Bansal et al. realizaron una revision bibliografica de los
mismos, concluyendo que los pacientes con esta entidad
no tenian mayor riesgo de fractura y que el ritmo de
curacion de la misma era igual que en un paciente sin dicha
enfermedad'’.

Al tratarse de una enfermedad benigna no requiere tra-
tamiento.

Fractura extraarticular del extremo distal del radio, junto con multiples imagenes esclerosas epifisarias, en los huesos
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Neumonia organizada
criptogenética como causa de
tos cronica. A proposito de un
caso

@ CrossMark

Cryptogenic organising pneumonia as a cause
of chronic cough

La tos es uno de los sintomas respiratorios mas frecuentes
en la consulta de atencion primaria.

Su persistencia puede producir una repercusion impor-
tante en la vida de los pacientes y en ocasiones ser el
sintoma de multitud de procesos de muy diversa etiologia.

Con el presente caso pretendemos revisar una causa poco
frecuente de tos cronica, la neumonia organizada criptoge-
nética.

Se trata de una mujer de 44 anos de edad, sin anteceden-
tes médico-quirlrgicos de interés, que consulto en Atencion
Primaria por cuadro de tos seca y disnea leve de 10 dias de
evolucion, sin expectoracion, fiebre, autoescucha de sibilan-
cias, rinorrea, lagrimeo o picor de ojos, estornudos u otra
sintomatologia asociada.

La paciente trabajaba como teleoperadora y la sintoma-
tologia le dificultaba la realizacion de su actividad laboral.
No fumaba ni tenia otros habitos tdxicos. Negaba exposicion
a alérgenos.

En la exploracion destacaba una saturacion de oxigeno
basal del 98%, disminucion de ruidos respiratorios en base
derecha, con auscultacion cardiaca y exploracion otorrino-
laringoldgica normales.

Inicialmente se solicitd una radiografia de térax (fig. 1),
en la que se aprecio un infiltrado reticular bilateral, ante lo
cual se paut6 un tratamiento con broncodilatadores y anti-
bioterapia, con escasa mejoria, por lo que se decidid asociar
corticoides inhalados, con una leve disminucion de la tos.

Un mes después la paciente acudié6 nuevamente a con-
sulta por persistencia del cuadro; se derivo a Neumologia y
se empezaron a valorar otras posibles causas.

A pesar de no existir sintomas digestivos se realizo un
ensayo terapéutico con inhibidores de la bomba de proto-
nes y procinéticos, pensando en la enfermedad por reflujo
gastroesofagico como causa de la tos.

A la espera de la cita, la paciente acudio al Servicio
de Urgencias por intensificacion de los sintomas, donde
fue atendida por el otorrinolaringélogo de guardia que evi-
denci6 signos de reflujo gastroesofagico y recomendo su
derivacion a consulta de Digestivo, desde la cual se realizd
interconsulta a Alergologia para descartar sensibilizacion a
neumoalérgenos.

En el estudio realizado por su médico de atencioén prima-
ria y Digestivo se encontro:

- Analitica general: ferropenia sin anemia. No leucocitosis.
Perfil de autoinmunidad normal. Pruebas reumatologicas
negativas.

Figura 1 Radiografia de torax: infiltrado reticular bilateral.
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