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Exostosis de un cuerpo vertebral toracico
en un paciente con exostosis multiple
hereditaria. Reporte de caso.
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Resumen

En la columna pestenor del cuerpo vertebral de T8 aparece una exostosis en una nina de 12 anes con histona familiar de Exostosis

Carnlaginosa Muluple Hereditana, cansando compresion intraraqudea dando como resultado paraparesia, la cual fue watada con

una descompresion posterior/ corpectomia y fusion con instrrumentacion posterior. La paciente presenta una complera resolucion de

su paraparesia dias despudés de la remocion de la exostosis a waves de un abordaje pmsterolateral, COSIOUANVErseciomii.

Palabras Clave: Lixostosis Carulaginesa Muluple Herediraria - Osteocondroma

Abstract

In the posterior aspect of the TS veriehral body appears an exos-
toses it i 12 year-ofd girl weth fumily bistory of Hereditury mndiiple
Exutses cdtsing compression iistde the canal givig as a reslt par-
paresia. W hieh way treated with a staged posterior decompression/
catpectonty and postertor spiual fusian an instrumention. The patient
had complete resolntion of bis paraparesia afler days nndergoing re-
maval of the exoitoser thmagh a posterolateral approach, costotrany-

Persectonty,

Key Words: Hereditary muliiple exostoses-Osteochondroma.

L exostosis cartlaginosa malriple hereditara (FUOCMIT)
es un mastorno aurosdmico dominanie, TTa recibido dife-
rentes denominaciones: aclasia metatisaria indicando un en-
sanchamiento de la region merafisaria en comparacion con
la diafisaria, debido a una falma de remodelacion o rubula-
cion de esm region, Osreocondromatosts familiar y condro-
displasia deformante hereditaria. [.a patogénesis v los carac-
reres radiograficos y patologicos son similares a los del os-
teocondroma solitario. Se diferencia de esta altima en la

mayor extension de los huesos v de las localizaciones menos

habituales descubriéndose a los 2 anos de edad v se da més
frecuentemente en los hombres (2:1), los sitos mas frecuen-
remente implicados son ¢l tercio proximal v distal del fémur,
tercio proximal v distal de la tbia, y el tercio proximal de
humero, pero rambién se ven compromeridos los huesos
planos. Todos los huesos formados a partir de cartilago pue-
den verse afectados, Hay un defecro en la remodelacian
de fa metahisis que provoca deformacion del hueso afecta
do v retraso del crecimiento longirudinal, Los trastornos del
crecimiento s¢ ven primariamente en las extremidades, lag
lesiones a nivel de la Columna son raras con una incrdenciy
del 7% en los pacientes con KCMH.?

Los Fstudios de imagen son similares a los del osteocon.
droma solitario. Su Histologia es igual a la forma solitari,
La transformacién maligna a condroblastoma es mds fre-
cuente (5% a 15%) que en la lesion soliraria, por el mayor
mimero de lesiones v, mas importanic, por mayor riesgo
ntrinsceo, teniendo como diagnostico diferencial radiografi
co la distincion entre osteocondroma v condrosarcoma exos:
tdsico tras la malignizacion de una exostosis previa. B im:

portante reconocer precozmente los signos de maligniza:
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cion, tales como aumento de la densidad y del tamano de la
cubierta caralaginosa, (generalmente mds de 2-3 cm.), pre-
sencia de una masa de rejidos blandos con o sin calcificacio-
nes v calcificaciones dispersas en la cubierta cartilaginosa,

b

separadas de las del rallo.™ La Gamagratia osea puede re-
velar ineremento ¢n Ia capracién del radiotrazador. El con-
drosurcoma cxostotico normalmente muestra una gran cap-
racton, st bien esto no swempre ¢s indicativo de ransforma-
cion maligna, va que la exosrosis simple puede mostrar au-
mento de capracion por la ostficacion encondral, v en el
condrosarcoima exostoico representi una osificacion acriva
y una hiperemia del cartdlago y del wallo del tumor, Ocasio-
nalmente, también se puede ver incremento en la hipercap-
tacion por los cambios inflamatorios ocurridos en la bursa
que cubre la exosrosis. Después del cierre fisario la alrera-
cion del ramana v el conrorne de la cublerta cartilaginosa de
la exostosis es un indicador bastanre fiable de transforma

cion malier,

Orra lesion que se puede contundir con el vsteocondro-
ma es la displasia cpifisaria hemimélica (osteocondroma epi-
fisario o ntraarticular), lisra lesion es un desorden por hi-
percrecimicnto asimérrico de una o mas epifisis de la exire-
midad infurtor y menos frecuentemente de la extremidad
supenor, Cuando kv osificacton inra-cartilaginoesa se ha com
pletado, el usteocondroma se puede confundir con ¢l osteo-
ma y requicre un examen histologico, el Condroma perios-
teal estd separado del hueso huésped por la cornical del mis-
mn, cuando existe la transformacion maligna de Ia exostosis
encondrosarcoma sc presenta el principal problema de diag-
nstico diferencial. Tista transformacion se pone de mani-
fiesto por el aumento de la celularidad v su irregular distri-

bucién, pleomorfismo v atipias celulares v nucleares.

Tambicén esta la Exostosis cartilaginosa reactiva que
difiere de Ia exostosis en ¢l menor tamano, v la forma-
cion metaplisica de cartilago a partir de tejido fibroso
que cubre ¢l hueso, mientras que el crecimiento del os-
teocondroma s¢ produce por la division mitotca de los
condrocitos,

Reporte de Caso

Una paciente de sexo femenino de 12 afos y 10 meses

de edad, producto del rercer embarazo, parto cutosico, sin

complicaciones, vacunacion complera, con un desarrollo
psicomotor normal, con historia conocida de FOMH fa-
miliar que afectaba a dos hermanos y el padre, ingreso a
nuestro servicio con un cuadro de 2 anos de evolucion
consistente en disestesias y parestesias en miembros infe-
tiores manejados en mualtples instituciones como un cua-
dro conversivo v cuya sintomatologia se incrementd en los
dos ultimos meses con instauracion de una paraparesia,
por lo cual es remirida a nuestro servicio de urgencias en
donde ingresa en silla de ruedas, v a cuvo examen fisico se
encuentra una nina cutrofica con signos vitales normales v
mulaples exostosis palpables en sus extremidades superio-
res ¢ inferiores (Figura 1), sin control de esfinteres v dor-
salgia, con anesiesia de sus miembros inferiores, cvaluan-
dose por medio de la Fseala Funcional Medular de la
American Spinal Injury Association (ASTA), v solicitindo-
sule estudios complementarios sanguineos, radiogrificos
simples v especiales (Resonancia magnérica (RM)(Ligira
2), Tomogralia axial compurarizada (TAC)), enconrrando-
s¢ una masa compresiva a nivel del cuerpo posterior de
T8 que corresponde a un Osteocondroma con un aumen-
ro ligero en la densidad dsea y mirgenes de la lesion bien
definidos proveniente del pediculo v hemicuerpo izquier
do invadiendo ¢l canal causando una compresion de la

medula espinal a este nivel.

Iil déficit de la paciente progresd a una fuerza y tono
muscular de 2/5 Derecho v 1/5 Izquicrdo, se encontraba
hiperreflexia rotulianas y clonus inagorable, Babinski bilate-
ral positivo, presentaba sensacion de hipoestesia en los det-

matomas por debajo de T8 con una propiocepcion dismi-

nuida en sus extremidades inferiores.

Figura 1. Radiografias del ingreso. Que muesiran lesio-
nes en fibia y columna.
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