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RESUMEN

La osteocondroma multiple familiar hereditaria es una enfermedad benigna, que por
su posibilidad de malignizacién y el avance de sus deformaciones requiere controles
periddicos. El objetivo del trabajo fue presentar un caso con diagndstico de un
tumor después de un largo periodo de tiempo de extirpacion de su ultima lesidn. Se
presenta una paciente, de 62 afios de edad, con antecedentes de osteocondroma
multiple familiar hereditaria desde los 8 afios de edad. Es operada en varias
ocasiones durante la infancia. Acude ahora por presentar incontinencia urinaria y
aumento de volumen region vaginal, que aumentd en los Ultimos 8 meses.
Antecedentes de la enfermedad en el padre, el hijo y la nieta. Se observan
cicatrices en miembros y deformidades. Al tacto vaginal y rectal se encontré un
tumor pétreo que ocupa la pared anterior y lateral derecha de la vagina. En
estudios radiograficos y tomografia axial computarizada de abdomen se observa
tumor en rama isquiopubiana derecha. La paciente fue operada y realizo la
reseccion del tumor. La evolucion fue satisfactoria. Anatomia Patoldgica informd
tumor de 6 x 5 cm con actividad elevada de los condrotocitos. En la paciente
destaca la aparicion de un tumor de la misma enfermedad en la rama
isquiopubiana, localizacién de baja frecuencia, el cual aparecioé 50 afios después del
ultimo extirpado. La laparotomia extraperitoneal fue excelente para lograr la
exéresis del tumor.
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ABSTRACT

Hereditary family multiple osteochondroma is a benign disease that requires
systematic control on account of its possible malignization and advance of
deformations. The objective of this paper was to present a patient diagnosed with a
tumor after a long period of time elapsed from the excision of her last lesion. Here
is a female patient aged 62 years, with history of hereditary family multiple
osteochondroma since she was 8 years-old. She had been operated on several
times in her childhood. She went to the hospital because she suffered urinary
incontinence and volume increase in the vaginal region for the last 8 months. Her
father, son and niece had the same problem. Scars and deformities were observed
in limbs. On the vaginal and rectal exam, a stony tumor was found, which occupied
the right anterior and lateral wall of the vagina. The radiographic studies and the
abdominal CT showed a tumor in the right ischiopubic ramus. The patient was
operated on to remove the tumor and her progress was satisfactory. The
pathological anatomy report confirmed a 6 x 5 cm tumor with high activity of
chondrocytes. In this patient, a tumor of the same disease located in the
ischiopubic ramus occurred 50 years after the last excision of another tumor. The
extroperitoneal laparatomy was an excellent method to achieve tumor excision.

Keywords: osteochondroma; hereditary; exostosis.

INTRODUCCION

El osteocondroma multiple familiar (OMH), osteocondromatosis o exostosis multiple
aclasia diafisiaria o condrodisplasia hereditaria, es diferente a la encondromatosis
multiple (enfermedad de Olier ).! Es una enfermedad con una frecuencia de
1/50,000 a 100,000 habitantes. Afecta con mas frecuencia a hombres en una
relacion de 2:1,5. Es una enfermedad benigna, que por su posibilidad de
malignizacion y el avance de sus deformaciones requiere controles clinicos y
radioldgicos periddicos con el fin de detectar sus complicaciones precozmente. La
primera referencia sobre la exostosis multiple es de Boyer (1814), fue descrita por
primera vez por Jaffe (1941). Se presenta en dos variedades osteacondroma Unico
y multiple, aunque la patogénesis es comun para ambas. La teoria mas aceptada y
mejor demostrada de su origen es de Langenskibld (1974), quien postuld que a
nivel del cartilago epifisiario normal, la capa mas externa se transforma en la capa
proliferativa del periostio, entonces la exostosis se desarrolla por persistencia.l

La recidiva tumoral 50 anos después de la Ultima reseccion quirdrgica y su
localizacién en un lugar de baja, debutando con signos de compresidon urinaria con
incontinencia nos motiva la presente presentacion.

PRESENTACION DE CASO

Paciente femenina, de 62 afos de edad, con antecedentes de diagndstico de
osteocondromatosis multiple hereditaria a los 8 anos de edad. a causa de esta
enfermedad fue operada en varias ocasiones durante la infancia. Acude por
presentar incontinencia urinaria y aumento de volumen en introito vaginal, que se
ha aumentado en los Ultimos 8 meses.
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ANTECEDENTES PATOLOGICOS FAMILIARES

Presencia de la enfermedad en el padre, el hijo y la nieta.

EXAMEN FISICO POSITIVO

SOMA: cicatriz en miembros superiores e inferiores, secuelas de resecciones
quirurgicas de lesiones previas (Fig. 1A y B), ligera deformidad coxa valga y genus

valgo que limita parcialmente la marcha.

Tacto vaginal: se encuentra tumor de consistencia pétrea que ocupa la pared
anterior y lateral derecha de la vagina, doloroso al tacto.

Examen con espéculo diferido por dolor ocasionado a la paciente.

Tacto rectal: parametrios libres, se palpa tumor de similares caracteristicas al tacto
vaginal.

Complementarios: en el survey 6seo y TAC de abdomen simple y contrastado: Se
observan las secuelas de intervenciones anteriores y las deformidades referidas.
Presencia de tumor en la rama isquiopubiana derecha (Fig. 2 A y B).

La paciente fue operada y se realizo reseccion de la exostosis por via
extraperitoneal (Fig. 3 Ay B).

La evolucion fue satisfactoria. El informe de anatomia patoldgica fue el siguiente:
tumor de 6 por 5 cm con presencia de actividad elevada de los condrocitos.

Fig. 1. A y B. Secuelas intervenciones previas en
muslo y brazao,
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Fig. 2. A: Radiografia de abdomen, B: TAC con presencia
de tumor en la rama isquiopubiana derecha.

Fig. 3 & y B. Reseccion quirdrgica por via extraperitoneal a traves
de incision trasversa a nivel del pubis con exeresis del tumor,

DISCUSION

Algunos autores como Lichtenstein consideran que el osteocondroma multiple
familiar no es un verdadero tumor, excepto en el sentido clinico, y que es una
forma frustrada de la exostosis multiple, pero la mayoria de los autores piensan lo
contrario.

Es una enfermedad de caracter genético, que se presenta clinicamente en la
primera y segunda década de la vida. Se caracteriza por el desarrollo de multiples
osteocondromas 6seos (crecimiento benigno del hueso con una arquitectura ésea
anormal). Es frecuente la presentacién de exacerbacion de su presentacién clinica
en periodos de crecimiento. Sus manifestaciones éseas se detienen con el cierre de
las metafisis produciendo en los miembros acortamiento, deformacion y masas
Oseas palpables. Los osteocondromas crecen mientras el esqueleto es inmaduro y
cesan de crecer con el cierre de los cartilagos de crecimiento. Se localizan con
mayor frecuencia en el extremo distal y proximal del fémur, tibia y peroné, la
escapula y el extremo proximal del himero.346 Aunque pueden tener

74
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Cirugia. 2017;56(2)

localizaciones menos frecuentes como en la mandibula e intrarticular, en la paciente
se presentd en un lugar de baja frecuencia en la rama isquiopubica.

En funcion de donde se localice una lesidn la recidiva se divide en:
. Locorregional en la misma zona donde estaba el tumor de origen o,

- A distancia, cuando la enfermedad aparece en un drgano distinto al tumor de
origen.

En la paciente, la afectacion fue a distancia, pero en el mismo sistema
(osteomioarticular) con gran periodo de latencia en relacion con el ultimo tumor
extirpado. No se trata de una recidiva, en discrepancia al criterio de que una vez
que termina el periodo de crecimiento no aparecen nuevas lesiones. Se diagnostica
este tumor 50 anos después del Ultimo extirpado, de estar presente en épocas
tempranas, su crecimiento fue extremadamente lento.

Existe una gran variabilidad en cuanto al nimero de exostosis, el tamano, la
localizacién, el grado vy el tipo de deformidad angular, incluso en las propias familias
portadoras de la enfermedad. El aspecto macroscopico de las lesiones es de forma
variable, pero tienden a ser redondeadas, oscilando su tamafio de uno a diez
centimetros; su porcion externa del cartilago, que presenta osificaciéon
endocondral.”®

Las deformaciones frecuentes en la osteocondromatosis multiple hereditaria son:

Coxa valga bilateral,
Ensanchamiento progresivo de la metafisis proximal del fémur,

- Acortamiento del cubito con deformacidn del radio y subluxaciéon radiohumeral,

Valgo de rodillas y tobillos,
Disminucion de la estatura debido a las deformaciones y angulaciones.

Histoldgicamente, se encuentra que los condrocitos de las capas profundas
persisten activos y crecen a la manera del cartilago epifisiario.

Su diagnéstico es a través de la sospecha clinica. Incluye la existencia de
antecedentes familiares, con confirmacién mediante estudios imaginoldgicos y
biopsia ésea. El centellograma 6seo tiene indicacion para el diagndstico diferencial
de otros procesos osteoarticulares, valoracion de la extension de la lesion y control
evolutivo. Lorincz encontrd que la excrecion urinaria de mucopolisacaridos acidos
esta elevada y sugiere sea por desorden del metabolismo del tejido conectivo.

Las complicaciones pueden ser 6seas por deformacion, fracturas, artrosis,
tendinitis, lesién muscular, alteracion del movimiento por compresién nerviosa o
vascular. La transformacion maligna es la mas grave, puede darse del 1 al 25 % de
los casos a un condrosarcoma. Adquiere importancia por su mayor probabilidad de
malignizacién en condrosarcomas periféricos.
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La sospecha de malignizacion se basa en la aparicién de dolor, el crecimiento del
osteocondroma después del cierre del cartilago y los hallazgos en los estudios por
imagenes, dentro de los cuales la resonancia magnética es el de mayor
sensibilidad. La malignizacion varia en las diferentes series.!34

Las deformaciones y masas palpables pueden producir compresiones vasculares y
nerviosas, pérdida de la movilidad o simplemente deformaciones estéticas.101>

La conducta terapéutica varia desde un tratamiento conservador hasta un
tratamiento quirdrgico. Esta Ultima abarca la reseccion de la exostosis implicada
mediante osteotomias correctivas e incluso, en algunos casos, la reseccién del
miembro en cuestion. En algunos casos seleccionados se han utilizado
procedimientos por cirugia minima invasiva.!->16-20

En nuestra paciente se encontraron varios datos significativos. Se trata de una
mujer donde la frecuencia es menor, después de un periodo de varias
intervenciones quirdrgicas en la infancia pasé un largo periodo de 50 anos sin
aparicién de otro tumor, este aparecié en una localizacion de baja frecuencia. Se
trataba de un tumor voluminoso encapsulado extirpado en su totalidad. La via
utilizada fue una laparotomia extraperitoneal excelente para lograr nuestro objetivo
de realizar la exéresis del tumor.
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