Dr. Augusto Estupifnan M.

Profesor de Patologia Quirurgica y Cirugia Infantil

Consideraciones sobre un caso de Exostosis
Osteogénica

(discondroplasia)

La patologia 6sea muy rica en afecciones que atacan al esqueleto, tiene
en sus cuadros nosaldgicos un grupo de enfermedades conocidas con el nombre
genérico de distrofias 6seas.

Este capitulo es uno de aquellos en los que ha reinado la mas grande
anarquia, pues bajo este rubro: distrofia, podemos agrupar un sinnumero de
afecciones; citaremos unas cuantas: el raquitismo, la osteomalacia, Ia
osteoporosis senil, la enfermedad 6sea de Paget, la osteosatirosis, la acro-
megalia, la que nos ocupa —enfermedad osteogenética—, y muchas otras mas.

Pero, distrofia, no es otra cosa que un desorden en la nutricidon; este
defecto vamos a encontrar en muchisimas enfermedades perfectamente
definidas, mas aun, especificas, tales como la sifilis, la tuberculosis, la
actinomicosis.

Con el Prof. Ombredanne, Ilamaremos, pues, distréficas, a las
enfermedades Oseas, que alterando la estructura del tejido, por el momento no
conocemos las causas para ello. Encontraremos reunidas enfermedades de
diverso origen, y que muchas veces no tienen otra analogia, que la de las lesiones
que presentan. En esta categoria citaremos la acondroplasia, la displasia
periéstica o aperiostioplasia y 1a osteosatirosis, que son congenitales.

Junto a este grupo, encontramos también las llamadas Distrofias de
crecimiento y que hacen su aparicion después del nacimiento del individuo.



Si estudiamos el proceso de crecimiento normal de un
hueso, podemos observar que dos son los elementos que ase-
guran la osteogenésis, el cartilago conyugal y el periostio.

El cartilago conyugal, no esta constituyendo una divi-
sién o separacioén brusca entre la diafjsis y la epifisis, encon-
tramos por el contra-
rio una transicion JiUta/
lenta y gradual entre j j vi/
las porciones carti-
laginosa y 6sea.

Existe primera-
mente una zona de

células cartilagino-
sas ordenadas en se-
ries longitudinales; y
que constituye lo que
se denomina cartila-
go seriado. (A, Fig.
1).

Superpuesta en-
contramos otra capa
cartilaginosa, en la

que la invasién de

vasos se hace muy Fig. 1.—Osteogenesis normal. Crecimiento
manifiesta, lo mismo 6seo m,erced al _cartl’lago de,conjugac_ién cc
que Ig invasion de A) Cartilago serla.do, B) cartilago calcifi-
| o Eet cado (capa osteoide); C capa o zona de
sales calcareas. Esta H -4 . - .
osificacién; V) vaso; H) diafisis (semies-
segunda capa, cono- quemético)_

cida con el nombre
de osteoidea o zona calcificada. (B, Fig. ]).

Mas alta todavia, encontramos la verdadera zona de osificacién del
cartilago y que continua suavemente con el hueso. (C, fig 1)

El cartilago de conjugacion, provoca el crecimiento del hueso, segun lo
expuesto, merced a la superposicion de capas sucesivas y edifica el hueso por
sus dos caras o superficies tanto diafisaria como epifisaria.

Sinembargo, precisa afadir que el poder germinativo o generador en las
dos superficies no es igual y que es mucho mayor en la porcién correspondiente
a la diaf jsis del hueso.

El cartilago de conjugaciéon, es un organismo activo y obra como un ser vivo;

parece que entre el cartilago hia-



lino y gl cartilago seriado
existe una capa generatriz
dotada de la propiedad de
regenerar continuamente
las células del cartilago se-
riado.

Ollier habia demostrado

ya que las dos epifisis de

los huesos con sus respec-
tivos cartilagos conyugales,
la una es mas fértil que la

otra y que se suelda una mas

AR W

tarde que la otra.
El mismo Ollier puso de Y v
manifiesto que los conduc-
tos nutricios de las arterias e. , o .
e e . Fig. 2.—Representacic’)n esquemati-
se dirigen hacia la epifisis ca <je| crecimiento de un hueso, menos fértil.
merced al cartilago de Conjugacién

La epifisis fértil esta si- y a* periostio, tuada cerco de la rodilla y D) diair* E)
epifisls; p A lejos del codo; los aceros
nutricios encontraremos, cimiento en sentido diafisario y pues, préximo al
codo y dis- epifisario. tan te de la rodilla.

El periostio parece que es el 6rgano que hace crecer al hueso en espesor.
Es a no dudarlo un agente de crecimiento pero de un poder mucho menor que el
cartilago de conjugacion.

Sin ningun valor formador por su cara externa, talvez en el nifo tiene
alguna importancia la Ilamada capa os- tedgena.

Ya Ollier demostré, que esta llamada capa ostedge- na, tiene tal papel en
lo que se refiere a la regeneracion 6sea. Pero, después de los trabajos de Leriche
y Policard parece haberse demostrado que la famosa capa osteogena del periostio
no goza del papel de regenerar el hueso por si mismo, sino que cuando el cirujano
suele levantar el periostio, va llevando en su capa profunda pequefias particulas
6seas, que son las que rehacen al hueso.

Segun esta teoria, queda pues, el papel del periostio, reducido, asi como
de modelador del crecimiento del hueso en espesor. Hagamos una comparacion,
con el encofra-
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do de madera que hace el ingeniero para una construcc- ciéon de hormigoén. (Fig.
2)

Este trabajo del periostio, es muy largo, dura toda la época del crecimiento
y vuelve a existir cuando se efectua una regeneracion ésea; aun cuando es
verdad que en este ultimo caso el trabajo de molde, de modelador, no es tan
perfecto como en la osteogenesis normal.

Hecha esta sintesis del proceso de osteogenesis, se puede sacar en
conclusioén, que hay causas multiples que pueden influenciar en los procesos de
crecimiento de! hueso tanto en espesor como en longitud; y asi se cita casos de
lesiones traumaticas o inflamatorias que pueden exagerar su poder osteogénico.

Una fractura con desprendimiento de pequefias esquirlas 6seas, puede dar
lugar a la formacién de un verdadero tumor 6seo, y en el sitio del cual se
desprendié puede también dar origen a una hipergenesis.

También podemos observar, en clinica, que en los sitios de proliferacion
fisiolégica, digamos mejor en los cartilagos de conjugacion, toda irritacion puede
dar lugar a un crecimiento exagerado, sea en longitud, sea en espesor.

Por el contrario, puede disminuirse o tiin suspenderse definitivamente el
proceso de crecimiento ya por la aplicacién de la radioterapia y curieterapia, ya
cuando un agente traumatico o infeccioso, o séptico lesion6 gravemente o
destruy6 al cartilago de conjugacion.

El cartilago de conjugacién puede estar influenciado por enfermedades
congénitas, por enfermedades generales.

En las distrofias 6seas de crecimiento, encontramos que existe una
anomalia en la funcién del cartilago de conjugacion, y segun la expresion de
Ombredanne: "en las acondroplasias hay huelga en el trabajo de formacién, y en
las discondroplasias existe sabotaje en el trabajo".
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Las anomalias en el proceso osteogénico de los cartilagos se refieren a
tres puntos:

a) .—Anomalias de disposicion: la substancia osteoi-
deo arriba mencionada y que ha sido elaborada por el cartilago lejos de agruparse

siguiendo el eje del hueso va ha hacerlo en otra direccion (exostédsis
osteogénicas fig. 3 a.); b)

Fig. 3.—Representacién semi-esquematica de las discondriopla- sias.
Anomalias del proceso osteogénico normal.
a) direccidn; b) forma; c) reparticion; d) calidad.

ya en la forma que adquiere el hueso (hiperostosis osteo- génica fig 3 b) ya en la
reparticion (genuvalgum de los adolescentes— enostosis. fig. 3 ¢).

c) .—Anomalias de calidad. Lejos de encontrar el de-
sarrollo del cartilago como lo esta indicando la fig. 1; vamos a estar en presencia
de islotes cartilaginosos que persisten
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en este estado y aun crecen constituyendo masas endo-6seas

0 exo-0seas y se las llamara segun estén situadas, encon-

dromas o eccondromas osteogénicos.

c).—Las anomalias por cantidad. En lugar de encon-

trar que el cartilago de conjugacion ha producido la canti-
dad necesaria para determinado organismo; podemos ob-

servar que esta en menor cantidad y tendermos el nanismo;

o ha producido en exceso y tendremos el gigantismo.
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Fig. 4. —Exostosis — Hiperostosis.
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A estas con-
sideraciones me
ha llevado el
haber encontra-
do un paciente
de aquellos que
sepuede ob-
servar,pocas
ocasiones e n
nuestro medio,

y que habiéndo-
lo remitido ai
Hospital Euge-
nio Espejo, sir-
viopara la
presentacion a
los alumnos que
concurrian en-
tonces al servi-
cio. La historia
del paciente con
sus radiografias
y fotografias es
la siguiente:

Nombre M.
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Familiares.—Viven tres hermanos mayores que gozan de buena salud.
Varios de sus hermanos han muerto pero no conoce las causas ya que se
encontraba de tierna edad cuando aquellos habian fallecido.

Personales.—Ha disfrutado siempre de buena salud. Solo dice haber
tenido paludismo a la edad de 15 afios. Gripes por contadas ocasiones.

Enfermedad actual.—El| paciente acude al Hospital por una tumoracion en
el muslo que aparecié hace dos afos y ha ido aumentando de tamafio en forma
rapida. Ademas desea consultar sobre deformidades notables en todo el es-
queleto.

Estas deformidades dice haberlas tenido desde sus primeros afios de
edad, habiendo ido acentuandose con el transcurso del tiempo.

Sintomas Subjetivos.—No presenta sintomas de ninguna naturaleza.
Todos sus aparatos funcionan normalmente.

Examen Somatico General.—Estado General, bueno, Nutricion, buena.
Sintomas Objetivos y Evolucién.—Cabeza: Pelo: abundante; implantacion hacia
adelante formando un arco (forma femenina). Hacia otras forma tres puntas: una
central y dos laterales. Cabellera hirsuta, color negro pero con abundancia de
canas. Frente: tamafio y forma normales. Ojos: pequefios hundidos. Nariz
achatada; orificios de las fosas nasales oblicuos, de eje mayor transversal. Bigote
y barba escasos. Cara de forma alargada en sentido longitudinal. Cuello: tamafo
normal, pero como los hombros caen bruscamente, el cuello y hombros toman la
forma de un cono volcanico. El hombro izquierdo desciende mas que el derecho
de modo que la apéfisis caracoides izquierda esta en un , nivel inferior al de su
homologa derecha.

Térax: (vista anterior) Se observa que el hemitérax derecho se halla
proyectado hacia adelante, es decir, que aparece en un plano anterior al
izquierdo. Por otra parte, se halla mas elevado, de manera que la tetilla derecha
se encuentra en un plano superior al de la izquierda. El térax en conjunto se
ensancha gradualmente hacia la base. La linea medio sagital que desciende de
la parte media de la horquilla esternal, encuentra al ombligo pero se ve que no
divide el esternén en dos mitades simétricas, sino que la ma
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yor parte de éste, en su tercio medio e inferior, se encuentra desviado hacia la
derecha.

El espacio costo iliaco a la derecha es amplio, de 7 tra- veses de dedo; en
cambio a la izquierda es apenas de dos través de dedo.

(Vista posterior). Salta a la vista, las escapulas prominentes, cortas,
redondeadas, estando ja izquierda mas baja que la derecha. Hay una marcada
curvatura de la columna espinal dorsal y lumbar, de convexidad hacia la derecha.
Es muy marcado el surco espinal lumbar. El reborde costal izquierdo casi se une
a la cresta iliaca de modo que a este nivel los tegumentos forman pliegues en
sentido transversal. En los arcos costales, especialmente a nivel de las ar-
ticulaciones condrocostales se notan exdstosis marcadas.

Abdomen.—Prominente hacia adelante y ensanchado lateralmente, siendo
mas marcado el abultamiento hacia la mitad izquierda.

Pelvis.—La deformacion es notable. En la vista frontal se observa que la
cresta iliaca izquierda esta en un nivel muy superior que el de la derecha. El
pliegue inguino- crural derecho es completamente transversal, mientras que el
izquierdo es muy oblicuo. Inmediatamente por debajo de la cresta iliaca izquierda
se halla una enorme prominencia 6sea, la cual corresponde al trocanter mayor
del fémur izquierdo, prominencia que esta separada de la espina iliaca antero
superior por dos traveses de dedo. En cambio el trocanter mayor derecho ocupa
una posicion posterior. La proyeccién de la linea media trazada desde la horquilla
esternal no pasa por la sinfisis del pubis, sino que cae sobre el muslo derecho,
en tal forma que el pene y bolsas quedan a la izquierda de esta linea.

(Vista posterior). Se aprecia la elevacién de la cadera izquierda en relacion
con la derecha. Una linea que hacemos descender desde la apéfisis espinosa de
la séptima vértebra cervical, no pasa por el pliegue intergluteo, el cual se
encuentra a la izquierda de esta linea. Se observa la presencia del pliegue gluteo
izquierdo en tanto que el derecho no existe.

Extremidades Inferiores.—EI paciente no puede adoptar la posicion
"firmes", por cuanto por la deformacién pelviana hay un alargamiento del miembro
derecho. La rodilla derecha esta, pues, mas baja que la izquierda y en marcado

genuvalgus. El muslo se halla en rotacion externa.
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(FIG. 7) .—Radiografia de la rodilla; nétese las
tumoraciones epifiscinas del fémur y de la tibia.
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(FIG. 8).—Radiografia del antebrazo. Notese
la malformacion de sus huesos.



(FIG. 9) .—Radiogr. brazo. Nétese la exostosis
senalada por las flechas.



En la cara antero interna del muslo derecho, inmediatamente por debajo
del pliegue inguinal se observa una gran tumoracion de consistencia 6sea y que
corresponde a una excresencia de la cabeza femoral. Esta tumoracion desvia
hacia la izquierda el pubis y rechaza hacia el muslo izquierdo los genitales
externos.

El muslo izquierdo aparece atrofiado en relacion con el derecho y su eje
es normal.

La pierna derecha, gruesa, corta, voluminosa, presenta exdstosis tanto en
la extremidad proximal como en la distal. Esta pierna se encuentra en rotacion
externa. El pie es corto, grueso y en posicion de varus. El taléon no puede juntar
al del pie izquierdo. Los dedos pequefios redondeados.

Pierna y pie izquierdos. Ejes normales. Igualmente cortos, gruesos y con
epifisis voluminosas.

Al caminar mueve la pierna derecha en forma de guadana.

Extremidades Superiores.—Miembros cortos, rechonchos, masas
musculares bien desarrolladas. La longitud tanto de los brazos como de los
antebrazos, notablemente disminuida. En cambio las epifisis, a nivel de las
articulaciones son de un desarrollo anormal, voluminoso. Ademas los huesos
largos han sufrido alteraciones en su eje, y asi los antebrazos tienen la forma de
una paleta o un arco cuya concavidad mira hacia el eje del cuerpo.

Manos. Pequefias, no redondeadas. Los dedos cortos y gruesos, abultados
especialmente a nivel de las articulaciones interfaléngicas y metacarpo
falangicas.

La prehensidn no esta alterada y el esfuerzo muscular es normal.

En conclusién, pues, se observa la alteracién en el desarrollo de todos los
huesos largos; el desarrollo en longitud de las diafisis es escaso, y como
mecanismo de compensacion han desarrollado en grosor. Las epifisis
exageradamente desarrolladas y con ex6stosis marcadas. Tal desarrollo anormal
ha engendrado cambios en la posicidon esquelética, alteracion de los ejes, etc.,
etc.

Llama la atencion la ausencia de sintomas en a funcién de sus diversos
aparatos.

No hay ausencia de apetito sexual, sin embargo el paciente no ha tenido
relaciones sexuales.



Si estudiamos el caso detenidamente, tenemos que llegar a la conclusién
de que estamos en presencia de la llamada Enfermedad Osteogénica —Exostosis
Osteogénica e Hiperostasis Osteogénica—, en donde vamos a encontrar casi
todas las modalidades de anomalias de crecimiento, la discondroplastia.

Las exostosis benignas multiples y simétricas son las conocidas con este
nombre y que ya han sido estudiadas por Rou y Chassaignac, por Broca y
Gosselin. Pero quiza es a Ombredanne, a quien se debe el haber englobado, a
todas las exostosis, enostosis, eccondromas y encondromas del mismo origen y
que pueden encontrarse en el mismo sujeto bajo el rubro general de "La
Enfermedad Osteogénica".

Segun Ombredanne es enfermedad hereditaria, aparecen en la infancia,
crecen con el hueso que es portador y queda estacionaria cuando la epifisis se
ha soldado con la diafjsis; se alejan de la articulacién antes de la soldadura.

Se puede encontrar la enfermedad con exostosis Unica, en la extremidad
de un hueso largo y asi la encontramos en un nifio, en nuestro servicio del
Hospital Eugenio Espejo, adquiriendo la forma de un gancho con.base gruesa y
adherente al cartilago de conjugacién.

También puede encontrarse, como en nuestro caso, las producciones
ostegénicas multiples; en donde casi todas las epifisis estan afectadas, y en
donde no solamente son numerosas sino que varian en su forma y constitucién.
Es la verdadera "Exostosis Osteogénica", en la cual se observa existen desde los
"quistes en la diafisis" hasta las diferentes producciones déseas y condromas
dependientes del cartilago de conjugacion.

Llama notablemente la atencién el incurvamiento y disminucién de longitud
de cierto numero de huesos, especialmente de los del antebrazo.

Esta disminucion de longitud del esqueleto se explica muy facilmente por
la ley de Bessel-Haggen que dice: "el hueso pierde en longitud lo que elabora
bajo la forma de exostosis o de hiperostosis”.



La consecuencia de esta ley no hay duda que es impor- , tante, pues
disminuyendo la longitud del hueso, disminuira la estatura del portador de la
lesion; y en el segmento de esqueleto con huesos pares, la disminucién en
longitud de uno de ellos repercute en el compafero y esto sin lugar a duda es
causa de su jncurvacién como observamos en nuestro caso.

La patogenia de la enfermedad es hasta ahora desconocida, se quiere
decir que la herencia juega papel importante; pero de nuestro enfermo no
sacamos ningun dato que pueda hacernos presumir en este factor.

Se quiere también atribuir, a la sifilis y a la tuberculosis; pero cupiera decir
hoy, lo que he repetido muchas veces a mis alumnos: los médicos no convenimos
en reconocer nuestra ignorancia en muchas y variadas ocasiones y por no
conformarnos con esta ignorancia es necesario atribuir a algo lo que
desconocemos; y qué mejor que estas dos enfermedades que dominan la especie
humana.

Otros quieren atribuir la enfermedad, a procesos de osteomielitis
yuxtaepifisaria que inflando al cartilago de conjugacién, pusiera en juego una de
las leyes de Ollier; mejor diremos un corolario de esta "toda irritaciéon que obre
sobre el cartilago de conjugacion puede dar por resultado un crecimiento del
hueso".

El estudio clinico del paciente es corto. Producciones anormales en los
huesos de consistencia 6sea, indoloros y que hacen cuerpo con el hueso y que
pueden causar talvez alguna molestia, segun el sitio de la exostosis, ya
traduciéndose por edema debido a una dificultad en la circulacion; ya dificultad
en los movimientos; ya neuralgias por compresiéon o distension.

La exploracion acompafada de los examenes radiograficos hard que el
diagnostico sea evidente.



