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ARTicULO DE REFLEXION

cion de las enfermedades dseas con osteoescleros
y nuestra casuistica de enfermedades con altera-
ciones morforadioldgicas. Describimos un caso de

Osteomesopicnosis asociada a litiasis renal.
Informe de un caso. Diagndstico diferencial de las
enfermedades osteoesclerosantes axiales

Gerardo Quintafa Andrés FernandézJosé Félix RestrepdAdriana Rojag
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osteomesopyknosis associated to renal lithiasis and
we propose a classification for osteo-sclerosant
jseases of the axial skeleton with practical
ifferential diagnosis of these conditions.

Resumen

En este articulo presentamos una breve descrip-

Key words: osteomesopyknosis, axial osteoscle-

osteomesopicnosis asociado a litiasis renal y pro-rosis, differential diagnosis.
ponemos una clasificacién para enfermedades

osteoesclerosantes del esqueleto axial junto a un

Introduccién

enfoque practico para el diagnéstico diferencial

de estas enfermedades.

rosis axial, diagnéstico diferencial.

La osteomesopicnosis junto a la picnodisosto-
Palabras clave: osteomesopicnosis, osteoesclegis’ osteodistrofia renal, hiperostosis con osteoes-
clerosis con aumento de la fosfatasa alcalina y
osteopetrosis, hacen parte de un grupo de enfer-
medades poco frecuentes que se caracterizan por
la osteoesclerosis, especialmente del esqueleto

Summary
In this article we present a brief description of

the bone diseases characterized by osteosclerosisxial, con lesiones tipicamente en forma de par-

We present our experience with their morpho-

ches, que comprometen ademas la pelvis, a nivel

radiological Changes’ we describe a case Ofde IOS acetébu|05, IOS bOI’deS Supel’iOI’eS e inferio-
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res de los cuerpos vertebrales de la regién lum-
bar, la region proximal de fémur y del humero; es
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de caracter benigno y se hereda en forma autoso-
mica dominante. La primera descripcién de esta
entidad la realizaron Simén, Cazalis, Dryll y cols.
en 1979. El nombre de la enfermedad fue pro-
puesto por Maroteaux en 1980
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Una de las dificultades en el estudio de las enferme-
dades metabdlicas Oseas, displasicas o no displasicas,
con osteoesclerosis, es precisamente su clasificacion,
debido a que en la mayoria de clasificaciones como
las de Rubify Sprangef, Greenspain Whyte, y en
las ultimas revisiones oficiales de nomenclatura, como
las de Paris en 1972 y la de 1992, los criterios de
orientacién diagnésticos utilizados fueron de caréac-
ter morfoldgico y radiolégico, por lo que se agrupa-
ron en familias de acuerdo a similitudes morfogénicas.
En la dltima clasificacidon internacional sobre nomen- No creemos que las diferentes formas de Osteope-
clatura de las osteocondrodisplasias, realizada g8sis, la picnodisostosis, la osteoesclerosis tipo
1997 y dirigida por Ralph S. Lachntaren la que Stanescu, tengan una morfologia 6sea normal, ya
participaron los expertos mas importantes del mung@e muchos de estos huesos son displasicos y en el
en este tipo de patologias, se intent6 agruparlas glepo de las osteoesclerosis axiales, se agrupan en

acuerdo con la etiopatogenia relacionada con algfjAa serie de enfermedades muy diversas.

defecto de un gene o de una proteina, o de acuerdo aJM i ¢ (stica d ¢ | .
compromiso de la diafisis, metéfisis o epifisis. anafizar nuestra casuistica de osteoesclerosis,

con displasias y sin displasias que comprometen el
En muchas de estas patologias displasicas c&yueleto axial, encontramos una serie de caracteris-
trastornos metabéIiCOS, asociados a una disminUCiﬁJ@as morforadio|égica$ diferenteS, por lo que quere-
de la densidad dsea o a un incremento de la denfips Ilamar la atencién sobre estas caracteristicas para
dad Osea (osteoesclerosis), se logro establecer suggke sirvan de orientacion al médico y al radiélogo
teracion en el cromosoma, el gene y la proteina. Lggra llevar a cabo un diagnéstico adecuado (tabla 1).
osteoesclerosis se agruparon de acuerdo con la Mo&te caso de osteomesopicnosis, que presentamos
fologia del hueso: en aquellos en los que existe ¥Bmo una guia, tiene caracteristicas parecidas a las
incremento de la densidad 6sea sin modificacién Qﬂormadas en la |iteratura’ pero se asocid a una litia-
la forma, incremento de la densidad 6sea con COKj)s renal por hipercalciuria, como una forma de pre-

promiso de la diafisis, incremento de la densidad 0sgantacién diferente a los casos ya informados.
con compromiso de la metéfisis y las displasias

osteoesclerdticas graves neonatales.

d.Osteopatia estriada
1. Aislada
2.Con esclerosis craneal

Displasia Sponastrimesg{o ndylar andna sal
alterations which occur in addition to te&i
ations of theme taphyses)

a. Melorreostosis

b. Osteopoiquilosis

c. Displasia 6sea esclerosante mixta

. .. .. Jabla 1. Casuistica de pacientes con compromiso
El grupo de las osteoesclerosis sin modificacion . ) .

. maorforadioldgicas en el Hospital San Juan de Dios.
de la forma Gsea se agrupan en el orden no. 25,

e . )
es la dltima clasificacién de enfermedades displagé—logma’ Colombia.

cas y metabdlicas de los huesos, de acuerdo ¢

n -
NUmero
Lachman y col$. y se incluyen las: cf—iallazgo de casos
1. Osteopetrosis Hiperostosis / osteoesclerosis
a.Tipo precoz o recesiva autosomica dominante con fosfatasa
b. Tipo tardio — dominante alcalina aumentada 10
. Picnodisostosis 2
c.Intermedia Osteopetrosis 2
d.Con acidosis tubular renal Enfermedad de Paget poliostética 8
2. Osteoesclerosis axial Fluorosis iatrogénica 1
' ) i | Hiperparatiroidismo 2
a.Osteomesopicnosis (osteomesopyknosi$)osteomalacia axial 1
1. Con cabello en forma de bambu Linfoma 6seo 1
b. Picnodisostosis Hiperfosfatasia 1
c. Osteoesclerosis tipo Stanescu Total 28
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Descripcion del paciente fémures (figura 3) y humeros, y ausencia de estas
lesiones en craneo, manos, pies, huesos largos
Se presenta la historia de una paciente de 33 af@igtales y costillas. En la gammagrafia de tecnecio
natural y procedente de Barranquilla (Colombiage opservé una hipercaptacion en las areas, con de-
quien consulta por cuadro clinico de 3 afios de eV@6sitos en parches a nivel de los huesos ya mencio-
lucion, caracterizado por dolor lumbar con Iados (figura 4). Se hizo diagndstico diferencial con
sedestacion. Posteriormente el dolor se irradia hagigeomalacia axial, enfermedad de Paget, la imagen

en los dedos del pie del mismo lado. Antecedent@steodistrofia renal. Tiene litiasis renal por

consulté a un reumatologo, quien le solicitd una rgipercalciuria.
diografia (Rx) de pelvis, la cual mostr6 areas de con-
densacién a nivel de fémur, como parches, y a nivel
del acetabulo, por lo que se solicitan Rx de craneo,
columna, manos y fémur.

Discusion
La osteomesopicnosis es una enfermedad rara que

La gamagrafia 6sea (octubre 30 de 2001), demdwce parte de las alteraciones 0seas con osteoscle-
tré hipercaptacién de las cabezas humerales, bor@égis, y se diferencia de las demas por la forma ca-
inferior de escépula, articulaciones sacroiliacas, o@cteristica de su compromiso axial, con lesiones
bezas femorales y extremidad distal de fémures. Ligicamente en parches, localizadas en la columna
electromiografia y la neuroconduccion de nerviogertebral (cuerpo vertebral y segmento posterior),
peroneo Y tibial posterior de miembros inferiores geelvis y region proximal de huesos larg8s3 Se
encontraron dentro de rangos normales. La
densitometria 6sea (enero 03 de 2002) mostrd den-
sidad de masa 6sea por encima del 20%sdore
1,64). T-score pelvis 2,1, columna 1,64 y total 2,22
Z-score pelvis 1,37, columna 1,13 y total 1,74. L4
ecografia abdominal mostré litiasis renal izquierd
de £ 9,0 mm que se desplaza entre caliz inferior
pelvis renal. Laboratorios: TSH 2,22 uUl/ml (0,4
4,5), T4 7 ug/dl (5-12), T3 96 ng/dl (95-190). Pro
teinas totales 6,6 g/dl. Paratohormona (PTH) intag
19,3 pg/ml (13-54), PTH 44,8 pg/ml (12-72), calci
i6bnico 4,1 mg/dl (4,2-5,2), calcio 8,1 mg/dl (8,5
10,5), fésforo 2,5 mg/dl (2,5-4,8), calciuria/24 h
237,6 (60-200) con volumen 2200, fosfatasa alcali
178 U/l (38-126), electroforesis de proteinas: alb
mina 3,2 g% (3,3-5), beta 1,1 g% (0,6-1,2), alfa
0,3 g% (0,2-0,4), alfa 2 0,7 g% (0,3-1,0), gamm
1,3 g% (0,7-1,6).

Resultados

Llamo la atencion la osteosclerosis en parches
nivel de la regiéon lumbar. Hay aumento de densids
de la unién discovertebral, mal definidos de L1 a
y de mejor definicion de L4 a L5. Se anota, adem§
imagen calcica proyectada a nivel de la silueta re
del lado derecho (figuras 1 y 2); igualmente hay
osteosclerosis en acetabulo y region proximal de I6%gura 1. Proyeccion AP columna toracolumbar.
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Figura 2. Proyeccion lateral de columna.

Figura 3. Hay aumento de densidad difusa no de-
finida, predominando en las areas de la sinfisis
pubica, ramas isquiopubicas, cuellos femorales,
alerones iliacos y articulaciones sacroiliacas.
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Figura 4. Se observa aumento de captacion en las
alas iliacas en los aspectos externos, en los cue-
llos femorales, en la sinfisis pubica y en tercio distal
de fémur.

hereda de manera autosémica domirf#rite® pu-
diendo afectar a varias generacidfigssu penetran-
cia no se ha determinado claraméht&n el caso
gue informamos se contd con seguimiento al grupo
familiar.

El desarrollo mental y fisico de los pacientes es
normal y no se conocen cambios en la expectativa
de vida ni en el estudio cromosontied Su distri-
bucién a nivel mundial es incierta, pero si es de muy
poca prevalencia, ya que s6lo se han descrito 17
casos en la literatura.

El cuadro clinico s6lo se presenta en el 50% de
los pacientes y, cuando lo hace, tipicamente se re-
fiere a dolores 6seos leves y crénicos alrededor de
la columna lumbar y toracica que se inician durante



VOL. 11 No. 4 - 2004 OSTEOMESOPICNOSIS ASOCIADA A LITIASIS RENAL
L]

la adolescencta!> Ello es compatible con el cua-Tabla 2. Propuesta de clasificacion de las
dro de nuestra paciente; los demas casos s6lo se bsteoesclerosis axiales.

descubierto por hallazgos incidentales en estudies
de rutina. 1. Osteoesclerosis axial sin displasia 0sea

%.1 Sin incremento de la fosfatasa alcalina
a. Osteomesopicnosis

.2 Con aumento de la fosfatasa alcalina

a. Hiperostosis / osteoesclerosis autosémica
dominante con aumento de la fosfatasa alcalina

b. Osteomalacia axial

Normalmente no se demuestra ninguna alteracip
de las pruebas de laboratorio en cuanto a quimi:al,
estudio hormonal ni inmunoldgie&2 pero en el
caso informado por Hardouin y cdfsse describio
un aumento de la densidad 6sea de manera impor-
tante, al igual que en el presente caso, en donde en-
contramos un aumento del 20% respecto al normal,
La biopsia 6sea no estéa justificada, por ello la in 2+
portancia de informar estos casos para que se p

Osteoesclerosis axial secundaria a displasia 6sea

. Enfermedad de Van Buchen

. Enfermedad de Worth Wollin

. Enfermedad de Nakamura

. Enfermedad de Truswell-Hansen

. Diferentes tipos de osteopetrosis
Picnodisostosis

. Osteoesclerosis tipo Stanescu

. Tricotiodistrofia

y una tasa baja de recambio @3eballazgos que se 1. Sindrome de Pollit
encuentran en la mayoria de informes de patologia 2. Variante PIBIDS

Osea, es decir, que en este sentido no aporta nada al ' E_sclerostosis _
diagnostico. j. Hiperfosfatemia

SQ T 0D0 Q0 TY

Es mporta.nte el dlagqostlco diferencial con al-3  Mmiscelanea
gunas displasias esqueléticas, como la osteopetrosis, a. E. de Paget
la picnodisostosis, la escleroosteosis, la osteoscle- b. Hiperparatiroidismo

rosis axial con cabello de Bamboo, la osteosclerosis
con displasia ectodérmica, la hiperostosis corticpl

generalizada, la osteosclerosis con fosfatasa alcalina
elevada, la osteopoiquilia de la columna y las me-
tastasis osteoblasticas.

. Osteodistrofia renal

. Sarcoidosis

. Fluorosis 6sea
Linfoma 6seo

S0

En muy pocos casos se ha descrito compromiso
paralelo con otros érganos, solo en el caso de Stoll,

Collin y cols. donde se documenté esclerosis ovarica ] _
con infertilidad secundaria, que fue el motivo dfos, ademas de la columna, compromiso de la pel-

consulta inicial de esa pacieht&€n nuestro caso seViS Y en algunos casos compromiso de los acetabulos.

demostré un litiasis renal secundaria a hipercalciurig®gramos establecer que la osteoesclerosis puede
comprometer un segmento de la columna vertebral,

_ Finaimente, como uno de los objetivos de este g, |5 columna, o uno o dos cuerpos vertebrales,
ticulo, queremos establecer una guia para orlentab 0 en la mayoria de los casos compromete ade-
médicos en general y radidlogos en particular para gk |5 pelvis y los acetabulos. Planteamos que la
dlagn(_)stlcq de las pato_loglas_ gue prod_ucen OSte€OF8iapesclerosis se puede clasificar en dos grandes
C|€I’,OSIS axial, dfada la dispersion que existe en la nlﬁ'upos, las asociadas a una displasia esquelética y
yoria de los articulos o textos sobre este tema. las que no son displasias. Un tercer grupo, que com-

Al analizar los estudios radiol6gicos de los 2@arte caracteristicas de ambas, puede clasificarse
casos detectados por nosotros encontramos, en gegun lo expuesto en la tabla 2.
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neo, manos y pies, y los estudios metabdlicos con

_ _ o _ _ _ calcio, fosforo, vitamina D y PTH para establecer el
Para realizar el diagnostico diferencial es impogiagngstico adecuado.

tante evaluar algunas caracteristicas del compromi- o
so axial. Si compromete sélo el segmento lumbar se S€ deben tener en cuenta los hallazgos radiol6gi-
debe pensar en una osteomesopicnosis; si compf8S ¥ de laboratorio, y los diagnosticos diferenciales
mete toda la columna vertebral debe revisarse si @€ han sido bien caracterizados en este informe para
displasico, y si tiene la imagen de un hueso dentfgCer SuU correcta interpretacion. De esta manera se
de otro hueso, entonces se debe pensar en lqugia con buen grado_ o_Ie_ certeza, est_ablecer la enfer-
osteopetrosis: si la imagen es osteoesclerética y of8ygdad subyacente e iniciar un tratamiento consecuen-
pa todo el cuerpo vertebral se debe pensar en gy seguimiento a largo plazo. También esta indicado

Diagnéstico diferencial

enfermedades de Van Buchem, Worth-Wolli
esclerostosis y picnodisostosis. Si tiene gigantisr‘rﬁ%S
se confirma la esclerostosis y si se asocia a

acroostedlisis de las falanges distales se confirma el
diagnéstico de picnodisostosis. Si se comprometen
los bordes superiores e inferiores de todos los sélg—
mentos de la columna se debe plantear la osteope-
trosis y si se comprometen algunos cuerpas

vertebrales distribuidos en diferentes segmentos ver-
tebrales craneocervicales, lumbar y dorsal se depe

n?' seguimiento al grupo familiar, pues muchas de es-

enfermedades tienen un caracter heredado.

Referencias

Simon D, Cazalis P, Dryll A, Roland R et al. Une
ostéosclérose axiale de transmision dominante autosomique:
Nouvelle entité? Rev Rhumatisme. 1979; 46: 375-382.
Maroteaux P. L'ostéomésopycnose. Une nouvelle affection
de transmission dominante autosomique. Arch Fr Pediatric
1980; 37: 153-157.

Rubin P. Dynamic classification of bone dysplasias. Year

pensar en una enfermedad de Paget, que ademas Sesook Medical Publishers, Inc., Chicago. 1964.

asocia a un incremento en los cuerpos vertebralds.
Si no tiene tal crecimiento se debe pensar en uyn
hiperparatiroidismo, o en una osteodistrofia renal u
osteomalacia con imagen de Rugger-Jersey. Si &s
bordes superiores e inferiores son regulares y com-
prometen el segmento lumbar, sin incremento de ;a
fosfatasa alcalina (FA), se debe pensar en una
osteomesopicnosis; pero si existe tal elevacion (FA)
y compromete sélo la columna se debe pensar &n
una osteomalacia axial; y si existen incrementos de
la FA asociada a compromiso de los huesos larges,
craneo, reja costal, en una hiperostosis con

osteoesclerosis, de tipo autosémica dominante. 10

Conclusion 11

Se describe el primer caso de osteomesopicnosis
en Colombia y Latinoamérica. También es el primen.
caso de la literatura que se describe con la asocia-
cién de litiasis renal secundaria a hipercalciuria. é?
todo paciente con dolor lumbar y osteosclerosis axial’
se le debe practicar estudio de huesos largos, cra-

346

Spranger JW. International classification of osteochon-
drodysplasias. Eur J Pediatr 1992; 151: 407-412.
Greenspan A. Sclerosing bone dysplasias a targersite
approach. Skel Radiol 1991; 20: 561-583.

Whyte MP, Murphy WA. Osteopetrosis and other sclerosing
bone disorders. In: Avioli LV, Krane SM (eds). Metabolic
Bone Disease, 2nd ed. WB Saunders, Philadelphia, 1990.
Lachman RS. International nomenclature and classification
of the osteochondrodysplasias (1997). Pediatr Radiol. 1998
Oct; 28(10): 737-744.

Proschek R, Labelle H, Bard C et al. Osteomesopyknosis.
Case report. J Bone and Joint Surgery. 1985; 67-A: 652-
653.

Stoll C, Collin D, Dreyfus J. Brief Clinical Report.
Osteomesopyknosis: An Autosomal Dominant Osteos-
clerosis. Am J Med Genet 1981; 8: 349-353.

Griffith T, Fitzgerald E, Cochlin D. Case reports
Osteomesopyknosis: benign axial osteosclerosis. The British
Journal of Radiology. 1988; 61: 951-953.

Delcambre B, Flipo R, Leroux J, Duquesnoy B. Osteome-
sopyknosis Report of two new cases. Skeletal Radiol 1989;
18: 21-24.

Renowden S, Cole T, Hall M. Osteomesopyknosis: A Benign
Familial Disorder of Bone. Clinical Radiology 1992; 46:
46-50.

Hardouin P, Flautre B, Sutter B et al. Osteomesopycnosis:
Report of a New Case with Bone Histology. Bone 1994; 15:
81-83.



