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OBJETIVO

Describir un caso pediatrico de
osteopoiquilosis y revisar las
claves para su correcto
diagnostico.

INTRODUCCION

La osteopoiquilosis es una displasia dsea
esclerosante benigna, infrecuente, hereditaria
y habitualmente asintomatica, caracterizada
por multiples focos de esclerosis 6sea

Su relevancia clinica radica en su similitud
radiolégica con procesos potencialmente
graves, como enfermedad metastasica o
infecciosa, lo que puede motivar derivaciones
urgentes y pruebas innecesarias
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MATERIAL Y METODO

Se presenta el caso de una paciente en edad pediatrica derivada de forma urgente por
hallazgo incidental de lesiones 6seas miltiples en radiografia simple.
Se realizdé valoracién clinica, estudio radioldgico, genético y revisidon de la literatura.
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RESULTADOS
Clinica Hallazgos radiograficos caracteristicos
* Asintomatica Multiples lesiones esclerédticas redondeadas u
* lesiones cutaneas en muslo compatibles ovaladas ( 2-10mm), bien delimitadas,
con nevus de tejido conectivo. distribucion simétrica y bilateral en epifisis y
metafisis
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Diagndéstico Diferencial
Metdstasis osteoblasticas, mastocitosis,
osteoblastomas multiples, osteomielitis
en fase cronica, Sd de Albers-Schonberg, ...

Estudio genético
Estudio genético confirmo el diagndstico

de Sindrome de Buschke-Ollendorff Manejo

(mutacién en el gen LEMD3), en Se indicd seguimiento clinico y consejo
concordancia con los hallazgos de genético familiar, informando del patron de
osteopoiquilosis asociada a nevus de herencia autosémica dominante.

tejido conectivo
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CONCLUSIONES

o Enfermedad ésea esclerosante benigna y poco frecuente

o Hallazgo radioldgico incidental

o Presencia de miltiples focos escleréticos pequeiios,
simétricos. Predominio en epifisis y metafisis de huesos largos,

pelvis, carpos, tarsos y escapulas

o Generalmente asintomatica; ocasionalmente puede asociar
dolor leve inespecifico

o Importante diagnéstico diferencial con metastasis
osteoblasticas y otras displasias éseas

o La estabilidad radioldgica en el tiempo y la distribucién
tipica orientan el diagnéstico

o Generalmente herencia autosémica dominante y asociacion
con mutaciones en el gen LEMD3. Puede asociarse a lesiones
cutaneas ( sindrome de Buschke-Ollendorff)

o No requiere tratamiento especifico.
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Reconocer esta entidad para evitar estudios innecesarios
y orientar hacia un diagndstico benigno y tranquilizador
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