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Cambios metafisiarios
de los miembros inferiores originados
por Osteocondromatosis Multiple Hereditaria

Metaphyseal changes of the lower limb caused by Multiple Hereditary Osteochondromatosis

Dra. M? Esthela Rodriguez*; Dr. Gonzalo Palomo™

RESUMEN

Se realizé un estudio de poblacion, de tipo prospectivo,
descriptivo y observacional en pacientes que acudieron
a la Unidad de Tumores Oseos y Partes Blandas (UTO-
PB) del Hospital Universitario “Dr. Manuel Nufiez Tovar”
entre enero de 2008 y julio de 2010, con el diagnéstico
de Osteocondromatosis Miiltiple Hereditaria (OMH) que
afectaba las articulaciones de las extremidades inferiores;
se estudiaron 26 pacientes, equivalentes a 52 extremida-
des inferiores, con predominio del sexo masculino 1,2:1,
las edades de los pacientes comprendian entre los 6 y 15
anos, con mayor registro de casos a los 12 anos (19,2%).
Se cuantifico el nimero de osteocondromas periarticula-
res en las articulaciones de cadera, rodilla y tobillo, ob-
servando un predominio en la rodilla (48,7 %) a expensas
de la metéfisis distal del fémur. Se clasifico la afectacion
funcional de las articulaciones en fres grados (leve, mode-
rada y severa), tomando como referencia el movimiento
de flexoextension, siendo el tobillo la articulacion que pre-
sento el mayor grado de limitacion y la cadera la menos
afectada a la presencia de osteocondromas.

Palabras clave: Osteocondromatosis, Articulaciones,
Extremidad Inferior, Flexoextension, Articulacion de la Ce-
dera, Articulacion de la Rodilla, Articulacion del Tobillo.

INTRODUCCION

La osteocondromatosis muiltiple hereditana (OMH) es una
enfermedad gue se manifiesta clinicamente en la primera

ABSTRACT

We conducted a prospective, descriptive and observatio-
nal population-based study, in patients attending the Unit
of Bone and Soft Tissue Tumors (UTOPB) at the Hospital
“Dr. Manuel Nanez Tovar” between January 2008 and
July 2010, with the diagnosis of Multiple Hereditary Os-
teochondromatosis (MHO), which affected the joints of
the lower extremities, were studied 26 patients, equivalent
to 52 lower extremities; with a male predominance 1,2:1,
the age of the patients ranged between 6 and 15 years,
with highest number of cases at 12 years (19.2%). We
quantified the number of periarticular osteochondromas at
the hip, knee and ankle, having predominance in the knee
(48.7%) at the expense of the distal femur metaphysis. We
scored the functional range of the joints in three grades
(mild, moderate and severe), with reference to the move-
ment of fiexion-extension, the ankle joint had the highest
degree of limitation and, the hip was less affected to the
presence of osteochondromas.

Key words: Osteochondromatosis, Joints, Lower Extre-
mity, Flexion-Extension, Hip Joint, Knee Joint, Ankle Joint.

y segunda década de vida, con clara predileccion por el
sexo masculino y se caracteriza por la presencia de una
lesion compuesta de hueso medular y cortical recubierta
de una capa de cartilago hialino”, la mayoria derivadas
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principalmente de la metéfisis de los huesos largos. Sin
embargo, también se han encontrado en la didfisis de los
huesos largos, en los huesos planos, y en vértebras. Son
los tumores mas frecuentes del esqueleto, representando
el 10-15% de todos los tumores 6seos, y alrededor del 3%
de la poblacién la padece??. Puede presentarse de dos
formas; con un pediculo como una forma que recuerda a
una seta (pediculada), o con una base ancha de implan-
tacion (sésil). La afectacion de la epifisis (enfermedad de
Trevar) es muy rara®.

Mencionada por Boyer en la literatura francesa en 1814 y
en el Guy’s Hospital Report de la literatura inglesa en 1852.
Esta enfermedad se le ha dado varios nombres, incluyendo
aclasia diafisiaria, exostosis hereditaria multiple, y exostosis
multiple. Segun Jaffe, la osteocondromatosis muiltiple he-
redlitaria es la "mas comun de las anomalias sistermatizadas
del esqueleto en desarollo encontrada en la clinica”. Fue
descrita por Bessel-Hagen en 1891, y tiene una herencia
autosdmica dominante®. Sifferten 1966, lamenciona como
unaentidad que afecta el desarrollo del platillo de crecimien-
1o, al producir una remodelacion defectuosa en las regiones
del anillo pericondrial y periostio metafisiario, caracterizado
por crecimiento de un hueso groseramente deformado®.

En experimentos con animales, D’Ambrosio y Ferguson
lograron reproducir las exostosis, lo que apoyo la hipotesis
de gue éstas se deben a defectos en el crecimiento de
la fisis en desarrollo®. La mayorfa de los osteocondromas
representan extrusiones de la porcion lateral de la fisis que
causan el desarrollo de prominencias Gseas excentricas
cubiertas por cartilago.

Tradicionalmente se ha resenado que el crecimiento de un
osteocondroma va en paralelo a la de su fisis madre y cesa
cerca del tiempo de cierre de esa fisis; esto ocurre a traves
de la osificacion endocondral de la envoltura cartilaginosa,
mimetizando el crecimiento fisiario. Después del cese de el
crecimiento del capuchon cartilaginoso, que no es mayor a
los 3 centimetros de grosor, este involuciona y desaparece
completamente™.

Fl osteocondroma caracteristico se localiza en la metafi-
sis de un hueso largo, siendo los sitios mas comunes el

humero proximal, radio y cubito distal, el fémur distal y la
tibia proximal, es decir zonas de crecimiento rapido. El
tamano y nimero de éstas varia en cada individuo, en la
literatura se reportan casos de pacientes que han tenido
hasta mil osteocondromas individuales®.

Esta entidad produce varios problemas a los portadores.
Pueden contribuir a un crecimiento ¢seo alterado, quizas
debido a su proximidad con el platilo de crecimiento del
hueso largo. Estas alteraciones pueden ser intrinsecas (di-
rectamente en el tumor), o extrinsecas (en huesos adya-
centes). Entre las intrinsecas estan las alteraciones de la
tubulizacién en la metéfisis del hueso, gue son frecuentes
en los pacientes con enfermedad exostosante, y que re-
cuerdan la imagen de un matraz de Edenmeyer. Pueden
aparecer también alteraciones del crecimiento del hueso
(dismetrfas, alteraciones del eje) cuando se afecta el car-
tilago de crecimiento, y que puede dar lugar a restriccion
de movimientos y artrosis prematura secundaria a la alte-
racion de la articulacion®. En adicion los pacientes pueden
tener sintomas dolorosos secundarios a la initacion mus-
culotendinosa o nerviosa local.

Las deformidades severas y clinicamente significativas im-
plican el antebrazo y la pierna, regiones caracterizadas por
la presencia de dos huesos en estrecha relacion longitudi-
nal. Fl codo, la mufeca, la rodilla y el tobillo son particular-
mente vulnerables a la deformidad. Fl mas largo de los dos
huesos es concavo hacia la membrana interdsea y hacia el
hueso mas corto, por lo que parece razonable atribuir un
efecto tensor y compresor a la membrana interdsea y los
ligamentos en asociacion con una dispareja tasa de creci-
miento como factores causales. Los cambios en la epifisis
de los extremos distales de la tibia y el radio son analogos,
con las superficies articulares distales inclinadas hacia €l
hueso mas corto vy la forma epifisiaria secundariamente
alterada®. |a evidencia muestra que la deformidad resul-
tante a la presencia de osteocondromas en las articulacio-
nes de las extremidades inferiores es la angulacion en valgo.

Bl cambio sarcomatoso con mayor frecuencia se produce
a condrosarcoma, y se estima ocurre en el 1% de los pa-
cientes afectados, aunque este porcentaje de maligniacion
varia segun los diferentes autores.
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Durante el siglo pasado, por lo menos diez teorias diferen-
tes fueron propuestas para explicar el origen de los osteo-
condromas multiples y solitarios. Las recientes revisiones
en la patogénesis genética ahora clasifican a la OMH como
una neoplasia familiar. Los avances en la comprension de
la enfermedad han sido en paralelo a los avances metodo-
l6gicos que se han producido en el campo de la genética
molecular. Inicialmente se reconoce que los osteocondro-
mas son a menudo heredados, con la mejoria de las técni-
cas de mapeo genético, las regiones de los cromosomas
implicados fueron identificadas, localizadas, y finaimente,
sometidas a la secuenciacion del ADN. Los genes supre-
sores de tumores, identificados como exostosinas (EXT),
codifican conocidas enzimas cuya funcion dentro de la en
fermedad pueden ser razonablemente predichas® ',

La OMH produce efectos variables sobre la estatura y de-
formidad de las extremidades. La sugerencia de algunos
expertos gue los osteocondromas no son verdaderas neo-
plasias es aceptado, entonces el trastomo del crecimiento
asociado a esta condicion solo puede deberse a un efecto
de displasia esquelética® 9. Historicamente, expertos han
sido cautelosos al atribuir cualidades neoplasicas al os-
teocondroma. Salomoén define que “los osteocondromas
no son neoplasias en el sentido ordinario de la palabra”,
Morton afirma que el osteocondroma “no es una verdadera
neoplasia”, y Schmale establece que “las exostosis son €l
resultado de la displasia en la cara lateral de la placa de
crecimiento”. Estos puntos de vistas han supuesto un gran
desafio a la contraria evidencia genética™ '?. Por primera
vez, se presenta informacion que sugiere que la “displasia
esquelética” caracteristica de la OMH puede interpretarse
como el efecto local del comportamiento benigno neopla-
sico del osteocondroma.

Enlapresenteinvestigacionsepretendeevaluarlarelacionque
tienela presenciade osteocondromas miltiples alrededor de
las grandes articulaciones de los miembraos inferiores con las
deformidades que experimenta el paciente en su desarrollo.

METODOLOGIA

El presente trabajo se realizd mediante un estudio de po-
blacion, de tipo prospectivo, descriptivo y observacional,

en la Unidad de Tumores Oseos y Partes Blandas (UTOPB)
del Hospital Universitario “Dr. Manuel Nunez Tovar”, de la
ciudad de Maturin estado Monagas, sobre pacientes con
Osteocondromatosis Multiple Hereditaria que acudieron a
la consulta durante el lapso comprendido entre enero de
2008 a julio de 2010.

El diagndstico inicial se establecio mediante la historia cli-
nica y fue corroborado a fravés del estudio radioldgico.
Se incluyeron todos los casos que acudieron a consulta
con dos 0 mas osteocondromas gue comprometian las
extremidades inferiores, especificamente las articulaciones
de cadera, rodilla y tobillo; fueron excluidos los casos con
osteocondromas solitarios y aquellos casos de Osteocon-
dromatosis Mlltiple Hereditaria que afectaban otra region
corporal.

Se identificaron a través del interrogatorio y examen fisico
(inspeccion, palpacion) variables como: la edad, sexo y ar-
ticulacion de la extremidad inferior afectada.

Mediante la realizacion de pruebas goniométricas de las ar-
ticulaciones evaluadas se determind la afectacion funcional.
Se tomd como referencia, para efectos de este trabajo, €l
movimiento de flexo extension, y se establecio como: ieve
aquella afectacion funcional con restriccion de menos del
10%, moderada la restriccion de movimiento entre el 10
y 30%, y severa a las restricciones mayores al 30% de la
amplitud articular; recordando que los grados de amplitud
normales para las articulaciones estudiadas, citados por
Kapandiji, son: cadera 120°-140° de flexion y 10°-20° de ex-
tension, rodilla 120°-140° de flexién y 5°-10° de extension, y
tobillo 20°-30° de flexion y 30°-50° de extension!'*.

Luego a través de estudios radiologicos se establecio el
numero de osteocondromas presentes en las porciones
dseas que conforman cada articulacion, siendo en este ca-
so: metéfisis proximales del fémur y de la tibia, y metafisis
distales del fémur, la tibia, y del peroné.

A continuacion se procedio a realizar una correlacion entre
los aspectos funcionales y radiologicos de las articulaciones
evaluadas, a tal efecto se utiizaron métodos estadisticos
como andlisis de frecuencias de variables, y comprobacion
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de la hipotesis (Determinar si la limitacion funcional de las
articulaciones en las extremidades inferiores es dependien-
te al nimero y tipo de osteocondromas presentes). Usan-
do el estudio de chi-cuadrado como prueba de indepen-
dencia.

RESULTADOS

En la Unidad de Tumores Oseos y Partes Blandas (UTO-
PB) del Hospital Universitario “Dr. Manuel Nufez Tovar” del
Estado Monagas durante el periodo Enero de 2008 y Julio
de 2010, se evaluaron veinte y seis (26) pacientes con Os-
teocondromatosis Multiple Hereditaria que afectaban sus
extremidades inferiores y todos con mas de tres lesiones
en las mismas.

Los diagnasticos fueron realizados entre las edades com-
prendidas de 6 a 15 anos de edad, con una media de los
10,1 anos; y una presentacion en el sexo masculino de 14
casos (53,8%) y para el femenino 12 casos (46,2%).

En la distribucion por edad se observo: 1 caso (3,9%) a los
6 anos, 3 casos (11,5%) a los 7 anos, 4 casos (15,4%) a
los 8, 4 casos (15,4%) a los 9 anos, 3 casos a los 10 anos
(11,5%), 2 casos a los 11 anos (7,7%), 5 casos a los 12
anos (19,2%), 2 casos a los 13 anos (7,7%), 1 caso a los
14 anos (3,9%) y 1 caso (3,9%) a los 15 anos.

La evaluacion radiologica de los 26 pacientes estudiados:
se obtuvo un total de 886 osteocondromas, clasificados
segln su morfologia en 572 pediculados (64,6%) y 314
sésiles (35,4%).

Desde el punto de vista funcional y radioldgico, por arti-
culacion se observo: PARA LA ARTICULACION DE LA
CADERA: de las 52 extremidades evaluadas, 26 (50%) no
presentaron ningun tipo de restriccion, 25 extremidades
presentaron leve restriccion (48%), 1 sola reportd mode-
rada restriccion (2%), no se observaron restricciones se-
veras en esta articulacion. PARA LA ARTICULACION DE
LA RODILLA: se presentaron 10 (19,2%) exiremidades
sin restriccion funcional, 24 extremidades (46,2%) con li-
mitacion leve, y 18 extremidades (34,6%) con restriccion
moderada, no se presentaron extremidades con limitacion

funcional severa. PARA LA ARTICULACION DEL TOBI-
LLO: se evaluaron 6 (11,5%) extremidades sin limitacion
funcional, 18 (34,6%) con restriccion leve, 22 (42,3%) ex-
tremidades con limitacion moderada, y se presentaron 6
(11,5%) extremidades con restriccion severa.

Al establecer la correlacion entre el nimero de osteocon-
dromas presente en las articulaciones evaluadas por edad
y tipo, se observo: EN LA ARTICULACION DE LA CA-
DERA: se presentaron 209 osteocondromas, el 23,6% del
total, de los cuales 128 (14,4%) eran de tipo pediculado
y 81 (9,2%) de tipo sésil. EN LA ARTICULACION DE LA
RODILLA: se apreciaron 431 osteocondromas que repre-
sentan el 48,7% del total; se distribuyeron en 291 pedicu-
lados (32,8%) y 140 sésiles (15,8%). EN LA ARTICULA-
CION DEL TOBILLO: se observaron 246 osteocondromas
(27 ,8%), de los cuales 153 (17,3%) fueron pediculados y
93 (19,5%) del tipo sesil.

Al correlacionar entre el nimero de osteocondromas pre-
sentes alrededor de las regiones articulares en estudio, €l
grado de limitacion funcional y la edad, se obtuvo: EN LA
ARTICULACION DE LA CADERA: de un total de 209 os-
teocondromas periarticulares se observo que en el grupo
de 6 anos se presentaron: 7 osteocondromas periarticu-
lares que no producen limitacion funcional; en el grupo de
los 7 anos: 18 osteocondromas de los cuales 5 producen
alguna limitacion moderada, 4 limitan levemente y 9 no
producen afectacion articular; en el grupo de los 8 anos:
se obtuvo 25 osteocondromas de estos 2 no producen
afectacion y 23 producen limitacion leve; en el grupo de los
9 anos: se obtuvo 33 osteocondromas, 10 no producen I
mitacion y 23 de grado leve; en el grupo de los 10 anos: se
estimaron 18 osteocondromas, 8 no producen limitacion y
10 limitacion leve; en el grupo de los 11 anos: 15 osteocon-
dromas que no producen limitacion funcional; en el grupo
de los 12 anos: se observaron un total de 49 osteocondro-
mas de estos 18 no producen restriccion y 31 de grado le-
ve; en el grupo de los 13 anos: se apreciaron 19 osteocon-
dromas periarticulares de ellos 12 no producen restriccion
y 7 restriccion leve; en el grupo de los 14 anos: 11 osteo-
condromas en total que no producen limitacion funcional;
en el grupo de los 15 anos: se observo 6 osteocondromas
que no producen restriccion articular (ver Grafico N° 1).
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EN LA ARTICULACION DE LA RODILLA: para un to-
tal de 431 osteocondromas periarticulares, se obtuvo
que: en el grupo de los 6 anos: hubo 14 osteocondro-
mas de estos 7 producen leve restriccion y 7 moderada
restriccion articular; en el grupo de los 7 anos; 48 os-
teocondromas, 15 producen leve grado de limitacion y
33 producen moderada restriccion; en el grupo de los 8
anos: 63 osteocondromas, 32 producen leve limitacion
y 31 limitan moderadamente; en el grupo de los 9 anos:
se apreciaron 50 osteocondromas de estos 9 no limitan,
29 producen leve limitacion y 22 moderada; en el grupo
de los 10 afios: se estimaron 56 osteocondromas, de los
cuales 12 no provocan limitacion, 26 de grado leve y 18
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de grado moderado; en el grupo de los 11 anos: se ob-
tuvo la presencia de 28 osteocondromas, de ellos 10 sin
producir restriccion, 9 de grado leve y otros 9 de grado
moderado; en el grupo de 12 afos: se observaron 98
osteocondromas, de estos 15 no producen restriccion,
33 de grado leve y 50 producen restriccion de grado mo-
derada; en el grupo de los 13 anos: 35 osteocondromas
gue provocan limitacion 5 de grado leve, 25 de grado
moderada y otros 5 que no producen restriccion; en el
grupo de los 14 anos: se observaron 19 osteocondro-
mas que provecan limitacion leve; y en el grupo de los 156
anos: 10 osteocondromas que no provocan restriccion
articular alguna (ver Grafico N° 2).

EN LA ARTICULACION DEL TOBILLO: de un total de
246 osteocondromas se observo la siguiente distribucion
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de estos por grupo de edad: a los 6 afos: se presentaron
/ osteocondromas que producen limitacion leve; a los 7
anos: 26 osteocondromas que restringen de grado leve 14
y moderado 12; a los 8 anos: 44 osteocondromas 6 pro-
ducen limitacion leve, 31 de grade moderado y 7 de grado
severo: alos 9 anos: se observaron 38 osteocondromas,
10 provocan leve restriccion, 13 moderada y 15 severa
restriccion; a los 10 anos: un total de 31 osteocondromas
4 no restringen, 5 de grado leve y 22 de grado moderado;,
alos 11 anos: 15 osteocondromas de ellos no 2 provo-
can restriccion y 13 de grado moderado; a los 12 anos:
se estimaron 52 osteocondromas de estos 3 no provocan
limitacion funcional, 5 provocan limitacion de grado leve,
Graficon® 3
Distribucion de osteocondromas en el tobillo
por edad y grado de limitacién funcional

en la consulta de UTOPB del Hospital Universitario
“Dr. Manuel Nunez Tovar” enero 2008 - julio 2010
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28 de grado moderado y 17 de grado severo; a los 13
anos: 20 osteocondromas, de los cuales 3 no limitan, otros
3 limitan en grado leve, 7 en grado moderado y 7 de forma
severa; a los 14 anos: un lola de 7 osteocondromas que
limitan de forma moderada; y en el grupo de los15 afnos: 6
osteocondromas de los cuales 3 no limitan y 3 provocan
limitacion leve a la articulacion (ver Grafico N° 3)

DISCUSION

El estudio realizado se baso en la evaluacion de 26 pacien-
tes con OMH, que equivalen a 52 extremidades inferiores,
que acudieron a la consulta desde enero 2008 a julio 2010,
La mayor presentacion fue en el sexo masculino con 14
casos (63,8%) sobre el femenino con 12 casos (46,2%) lo
que da una proporcion de 1,2:1, lo que carresponde con
la literatura consultada’ ' ' ' rango de edad com-
prendia entre los 6 a 15 anos, con un promedio de 10,1
anos y predominancia de casos a los 12 anos con 5 casos
(19,2%) y alos 8 y 9 afos con 4 casos (15,4%) respecti-
vamente, esto se relaciona en las observaciones de otros
autores donde la edad diagnostico es en las dos primeras
décadas de la vida, ya que esta enfermedad es propia del
esqueleto en desarrollo, y se considera como cartilago de
crecimiento ectopico mimetizando el crecimiento endo-
condral normal’ 2 109,

Desde el punto de vista clinico y radiolégico todos los pa-
cientes presentaban osteoccondromas periarticulares en
sadera, rodilla y tobillo de ambas extremidades, no hubo
predominancia de lado afectado; siendo la rodilla la arti-
culacion con mayor presencia de osteocondromas con
un total de 431 (48,7%) de 886, esto a expensas de la
metafisis distal del femur ya que presenta el cartilago de
crecimiento mas activo del esqueleto en desarnallo, este
dato es consistente con lo demostrado en estudios de

otros autores’

En este estudio el tipo de osteccondroma con mayor por-
centaje de presentacion fue el pediculado 572 (64,6%)
sobre los de tipo sesil 314 (35,4%), Staheli en su publica-
cion menciona gue normalmente los osteocondromas son
pediculados”
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Con respecto a la evaluacion funcional por articulacion, se
evidencio gue la cadera fue la que presenté menor porcen-
taje de osteocondromas 23,6%, y estos no producian nin-
gun tipo de limitacion en el 50% de los casos, como queda
comprobado al aplicar el chi-cuadrado (X*=0,408; para gl=2
y a=0.05 X*=5,991) donde se concluye que la limitacion ar-
ticular es independiente al nimero vy tipo de osteocondro-
mas periarticulares presentes. La rodilla fue la articulacion
con mayor presencia de osteocondromas, como se men-
ciond previamente, pero la restriccion funcional fue leve en
el 46,2% de los casos, queda comprobada de igual forma
por medio de la prueba de chi-cuadrado la independencia
de las variables (X*=2,042; para gl=2 y a=0.05 X?=5,991).
Por tltimo, la articulacion del tobillo fue la segunda con ma-
yor presencia de osteocondromas (27 ,8%), siendo la mas
afectada desde el punto de vista funcional con limitaciones
moderadas en 34,6% de los casos y severas en 11,5%; se
corrobora la hipétesis de independencia de variables a tra-
vés de la prueba de chi-cuadrado, esta vez usando 3 gra-
dos de libertad (gl) ya que ésta fue la tnica articulacion que
presentd limitacion de grado severo (X°=3,072; para gl=3
y a=0.05 X’=7,815). Pudimos observar, entonces, que el
grado de limitacion funcional es independiente al nimero
de osteocondromas presentes en la articulacion, y que
probablemente la restriccion sea ocasionada a la configu-
racion anatomica del segmento afectado; mientras la rodilla
{articulacion de tipo diartrosis), en este estudio, presentd
menor limitacién funcional con mayor presencia de osteo-
condromas, el tobillo (articulacion de tipo sinartrosis) con
menos lesiones, presentd mayor restriccion, por lo que se
infiere que la relacion longitudinal de los huesos y el efecto
compresivo y tensor de la membrana interésea son facto-
res que intervienen en éste aspecto!'"'9,

Asi se concluye que en la limitacion funcional de las extre-
midades se observé varianza en cada articulacion, desde
ninguna restriccion hasta severa, siendo el tobillo la Gnica
afectada de forma severa y la cadera la menos compro-
metida a la presencia de osteocondromas. De acuerdo a
la presencia de osteocondromas periarticulares, notamos
en que el numero de éstos es independiente al grado de
limitacion para las articulaciones estudiadas.
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