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crecimiento de tumores en la Osteocondromatosis Multiple T« _
Hereditaria: a proposito de un caso. * .

Hospital General Universitario de Albacete

La osteocondromatosis multiple (OMH) es una enfermedad hereditaria autosomica dominante. Se caracteriza por el crecimiento de tumores benignos
(osteocondromas), sobretodo en metafisis de huesos largos. Aumentan de tamano durante el desarrollo y dejan de crecer con la maduracidon esquelética.

Se manifiestan como alteracion del crecimiento, talla baja, deformidad dsea, movimiento articular restringido y compresion de nervios periféricos a causa de los
crecimientos tumorales. La complicacidon mas importante es la transformacion maligna a condrosarcoma.

El diagndstico de OMH se confirma con estudios radiolégicos.

El manejo adecuado requiere de supervision periodica, correccion quirurgica de deformaciones que limiten la funcion y consejo genético.

Describir el manejo terapéutico de las complicaciones derivadas de crecimientos tumorales en un caso de osteocondromatosis multiple hereditaria.

Adolescente de 14 anos, con antecedente materno de osteocondromatosis multiple, que durante su crecimiento se detecta multiples tumoraciones, en munecas,
rodillas y tobillos (Fig. 1) compatibles con la enfermedad hereditaria materna.
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Fig. 1 : Se observa la presencia de multiples osteocondromas ( flechas), sobretodo en metafisis de huesos largos.

A los 7 anos consulta por talalgia izquierda, apreciandose dismetria de miembros inferiores (el izquierdo mas corto). La radiografia confirma una dismetria de 18mm y
una tendencia al valgo del tobillo izquierdo. La RMN descarta sighos de malignidad. Se trata inicialmente con plantillas y alza, con buenos resultados clinicos.

A los 10 anos presenta aumento radiologico progresivo del valgo en el tobillo izquierdo
(27°) (Fig.2), por lo que se plantea tratamiento quirurgico. Se realiza hemiepifisiodesis en
maléolo medial del tobillo izquierdo con placa en 8. Seis meses después se aprecia
correccion de la deformidad (112 valgo) y mejoria clinica. (Fig. 2 )

Fig. 2 : Rx AP en carga de tobillos. Se observa Fig. 3 : Rx AP en carga de ambos tobillos 6 meses
multiples osteocondromas. Se evidencia un tras la cirugia. Se aprecia una mejoria en la
valgo importante del tobillo izquierdo (27°), deformidad en valgo, consiguiéndose una
comparando con 10° en el tobillo derecho. correccion de 11° de valgo.

A los 15 anos, refiere molestias en cadera izquierda y antebrazo derecho. Se observa un aumento de la
dismetria (Fig.4). Radiograficamente se confirma una dismetria de 27mm, y actitud en valgo de ambos
miembros inferiores a predominio del izquierdo. (Fig.5). En vistas a corregir la dismetria y el valgo,
sobretodo izquierdo se realiza en rodilla derecha: hemiepifisiodesis en tibia distal; en pierna izquierda:

hemiepifisiodesis en fémur distal y tibia proximal. Se realiza exéresis de ostecondroma del antebrazo
derecho (Fig.7).
En el postoperatorio la paciente se encuentra clinicamente bien y en la radiografia de control al mes se
aprecia mejoria de la deformidad al valgo y de la dismetria.

Fig. 4: Fotografia de MMII de Ia
paciente antes de la cirugia. Se
observa el acortamiento del Ml
actitud en valgo y deformidades a
consecuencia de los crecimientos
tumorales.

Fig. 5 : Telemetria de MMII. Se evidencia dismetria
de 27mm (el izquierdo acortado), y actitud en valgo
a predominio del lado izquierdo(13° derecho, 17°
izquierdo).

Fig. 6: Telemetria 1 mes tras la cirugia en la que se
observan signos incipientes de correccion dela
dismetria y el valgo

La OMH se caracteriza por la presencia de multiples osteocondromas que requieren supervision
periddica por riesgo de transformacion maligna (10%). Debido a que la evolucion natural de la

Fig. 7: Osteocondroma (flecha) en metafisis distal enfermedad tiende a producir deformidades progresivas durante el desarrollo, el tratamiento de las
de antebrazo derecho. Se realiza exéresis tumoral . . . . . . ., .« s .
debido a que producia dolor a la paciente. complicaciones muchas veces constituye un reto, siendo necesaria la intervencion quirurgica en aquellos

casos en los que las deformidades lleguen a producir limitacion funcional para el paciente.
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