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La osteocondromatosis multiple hereditaria o enfermedad exostosante familiar es un cuadro sindromico caracterizado por la presencia
de lesiones exostosantes en multiples localizaciones. Es una enfermedad poco frecuente que se hereda de forma autosomica
dominante y se caracteriza por asociar talla baja y deformidades a nivel 6seo, fundamentalmente a nivel de antebrazo y tobillos.

El objetivo es presentar el caso de un paciente con osteocondromatosis multiple hereditaria que requirio intervencion quirurgica.

MATERIAL Y METODOS

Varon de 2 anos valorado en consultas externas de
traumatologia por sospecha de osteocondromatosis multiple
hereditaria. A la exploracion presentaba tumefaccion vy
deformidad evidente en muneca derecha, sin desviacion ulnar
y con pronosupinacion conservada. Asociaba deformidad del
dedo indice bilateral con clinodactilia desde el nacimiento.

En las radiografias simples se observd una tumoracion
benigha en zona metafisaria de radio distal sin reaccion
periostica, con zona de transicion clara que impresionaba de
osteocondroma.

Ante los hallazgos descritos se realizd tratamiento quirurgico
mediante abordaje dorsal en tercio distal del antebrazo
centrado en el radio, diseccion por planos y localizacion y
reseccion del osteocondroma. Comprobacidn con escopia
de reseccion completa e Inmovilizacion con férula
antebraquial.

Imagenes radiograficas de antebrazo donde se observa el osteocondroma
en la zona metafisaria de radio distal sin reaccion periostica.

RESULTADOS

Tras dos dias fue dado de alta manteniendo la extremidad
superior derecha inmovilizada con férula antebraquial. Tras un
mes presentaba buen estado general, sin dolor, y sin signos
de infeccion de la herida quirdrgica y se sustituyo la ferula por
una ortesis antebraquial.

CONCLUSIONES

Los osteocondromas de la osteocondromatosis multiple
pueden localizarse en casi todo el esqueleto adoptando una
distribucion simétrica, aunque predominan en las metafisis de
huesos largos.

El diagndstico es clinico y radiologico, donde se observa una
excrecencia pedunculada o sesil, con margenes bien definidos
gue surge de metafisis y se aleja de la epifisis.

La complicacion mas grave es la degeneracion maligna hacia
osteocondrosarcoma (25% en osteocondromatosis multiple
hereditaria) siendo la pelvis, cadera y cintura escapular las
localizaciones mas frecuentes.

Actualmente no existe tratamiento curativo para la
osteocondromatosis multiple hereditaria, por lo que el
tratamiento quirurgico solo esta Indicado en aguellas
exostosis que provoquen deformidades estéticas, trastornos
funcionales o dolor, siendo aconsejable posponer la
iIntervencion hasta después de finalizar el periodo de
crecimiento con el fin de evitar recidivas.

Localizacion radiografica de los limites del osteocondroma y control
radiologico tras su reseccion.
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