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ENCONDROMATOSIS MULTIPLE. PRESENTACION
DEUN CASO

HOSPITAL PEDIATRICO DOCENTE “WILLIAM SOLER"

Dra. Martha Morofio Guerrero,* Dra, Bdrbara Bertot Acosta**
¥ Dr. Eric Martinez Torres***

Se presenta el caso de una nifia de dos afios de edad que ingresa por presentar anemia,
¥ se detecta en el examen fisico deformidad de la extremidad distal del antebrazo izquier-
do. Se realizaron estudios complementarios, entre ellos un survey dseo donde aparecieron
lesiones radiotransparentes generalizadas, y los mas afectados fueron los huesos de los
miembros superiores y de la pelvis. En el estudio anatomopatolégico de una de estas
l“i,“ﬂﬂ se observé gran proliferacién celular, compatible, por su aspecto, con una tumo-
racién cartilaginosa de naturaleza benigna; se plantea el diagnéstico de encondromatosis,
entidad rara que se presenta en la nifiez y que puede mejorar en la adolescencia, con
la calcificacién de las lesiones.

INTRODUCCION

La encondromatosis miiltiple o enfermedad de Ollier, llamada también
discondroplasia, es una rara enfermedad congénita, no hereditaria, cuya carac-
teristica mas sobresaliente es la presencia de multiples tumores cartilagino-
sos, benignos, localizados en los huesos tubulares grandes, pequefios y tam-
bién en los huesos planos. * ?

La distribucién puede ser unilateral y bilateral; aunque se observa una
mayor tendencia a la afectacién de un lado con la consiguiente alteracién
de la longitud del hueso. Las lesiones habitualmente son asimétricas.' 2

Se localizan en la epifisis, metafisis y diafisis de los huesos y causan
deformidad de los mismos. ? * Las tumoraciones pueden extenderse hasta la
cortical y provocar el adelgazamiento de éstas, lo que predispone a fracturas
patologicas. Los huesos largos, fundamentalmente de las extremidades supe-
riores, los huesos de manos y pies, asi como los de la pelvis, son los mads
afectados. *-2
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El crecimiento cartilaginoso excesivo puede deformar y producir trastor-
nos del crecimiento en el hueso. * La degeneracién maligna no es frecuen-
te en la nifiez. * En la pubertad estas masas pueden experimentar calcifica-
cién completa. ® *

Desde el punto de vista anatomopatolégico, estas tumoraciones estidn
constituida3 por un cartilago hialino que prolifera en el interior de la meté-
fisis del hueso y de la capa peridstica interna, que posteriormente se pro-
paga a la epifisis. * * * ©

El aspecto radiografico muestra lesiones transparentes con diferentes for-
mas en los huesos afectados. Cuando los tumores son voluminosos impre-
sionan como un proceso destructivo. *"*

Esta enfermedad, cuando se asocia con hemangiomas de las partes blan-
das supradseas, se conoce como enfermedad de Maffucci.? * *°7

PRESENTACION DEL CASO

Paciente A.I.A., de historia clinica niimero 463826, de 2 afos de edad,
de la raza negra, que ingresa por presentar anemia.

Artecedentes patolégicos familiares: nada a senalar.

Antecedentes patoldgicos personales: desnutricion hasta los seis meses.
Retraso psicomotor.

Examen fisico

Palidez mucosa ligera. Peso y talla normales para la edad. Existe un
retraso psicomotor pues camina con apoyo. Se observa deformidad distal del
antebrazo izquierdo. Se constata estrabismo. El resto del examen es normal.

Exdmenes complementarios

Hemoglobina: 9.4 g.

Leucograma: normal.

Eritrosedimentacién: normal.

Calcio, féstoro y fosfatasa alcalina: normales.
Orina y heces fecales: negativos.

Urea, creatinina y dcido trico: normales.
Serologia: no reactiva.

EEG: algunas descargas generalizadas.

Estudios radiogrdficos
Térax: negativo.
Examen odseo

Craneo normal. Se observan imdgenes osteoliticas en las extremidades
del cubito y del radio, en los huesos de la pelvis, en la extremidad proximal
de ambos himeros y algunas lesiones de igual naturaleza en manos y pies.
También se constata el ensanchamiento de las extremidades de los fémures
(figuras de la 1 a la 4).
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FIGURA 1. Lssiones radiotransparentes en el radio .y el cubilo.

FIGURA 2. Lesiones osteoliti-
cas de ambos pies.

745



FIGURA 3. Ensanchamiento
distal de los fémures v rare-
faccion del tercio superior de
ambas tibias.

Biopsia dsea: encondroma, dada la celularidad del cartilago hialino debe
considerarse una encondromatosis multiple.

COMENTARIOS

La encondromatosis miltiple es una afeccién ¢sea de la infancia que
aparece con poca frecuencia, por lo que se dificulta su diagnéstico clinico,
y es necesario en ocasiones el estudio histico para confirmar la enfermedad.
Se inicia el cuadro clinico entre los dos y los diez afos de edad. *°%

Aunque el tumor es benigno, causa erosién del hueso y produce dolor y
deformidad; pero a menudo los tumores no se sospechan y se descubren
accidentalmente al efectuar estudios radiograficos.

El prondstico dependera de la extensién de las lesiones, de las deformi-
dades y fracturas que éstas produzcan, y se necesita tratamiento ortopédico
para la correccién de estas complicaciones.

Los trastornos del desarrollo psicomotor de nuestro paciente son inde-
pendientes de su enfermedad ésea generalizada.
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FICURA 4. Lesiones osteoliticas de la pelvis.

SUMMARY

The case of a two year old girl hospitalized because of presenting anemia. Deformity
of distal extremity of left forearm was detected at the physical examination, Com-
plementary studies were performed, within them a bone survey where generalized radio-
transparent lesions were observed and the most affected bones were those of the upper
extremities and pelvis. At the anatomopathological study of one of these lesions, a large
cell proliferation was observed, compatible, by its aspect, with a cartilaginous tumor,
benign in nature. Diagnosis of enchondromatosis is stated, uncommon entity which
occurs in the childhood and which can improve during the adolescence with the cal-
cification of lesions.

RESUME

II est présenté le cas d'une fillet: de deux ans, qui est hospitalisés pour anémie. A 'exa-
men physique il a été détecté une difformité de Vextrémité distale de 'avant-bras
gauche, On a réalisé des études complémentaires, dont une recherche sur l'état osseux
ot 'on a constaté des lésions radio-transparentes généralisées, les os les plus touchis
étant ceux des membres supéricurs et du bassin, L'étude anatomo-pathologique de 'une
de ces lésions a révélé l'existence d'une importante prolifération cellulaire, compatible
par son aspect avec une tumeur cartilagineuse bénigne. On a posé le diagnostic d'en-
chendromatose, entité rare qui se présente chez l'enfant et qui peut améliorer dans
'adolescence par la calcification des lésions.
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