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Osteomas multiples miliares de la cara

Multiple miliary oseoma of the face
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Resumen

Los osteomas miliares multiples de la cara son una variante infrecuente de osificacién cutédnea que se caracteriza por la formacion de hueso compacto
en dermis y/o tejido celular subcutaneo. Se presentan dos casos de osteomas miliares multiples de la cara afectando a dos pacientes con hiperparatiroi-
dismo secundario a déficit de vitamina D.
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Summary
Multiple miliary osteomas of the face are a rare variant of osteoma cutis that is characterized by compact bone formation in the dermis and/or subcu-
taneous tissue. We report two cases of multiple miliary osteomas of the face involving two patients with hyperparathyroidism secondary to vitamin D

deficiency.
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La osificacion cutédnea se caracteriza por la formaciéon y
depdsito de hueso maduro en la dermis y/o tejido celular
subcutaneo. Se divide en primaria, cuando aparece de
novo, sin enfermedad local o sistémica preexistente, o
secundaria, mas frecuente, cuando aparece después de
una patologia previa, ya sea tumoral, inflamatoria, trauma-
tica y/o cicatricial[1]. Se conocen dos formas de osificacion
cuténea primaria: la forma endocondral debida a mutacio-
nes en el gen ACVR1 como en la fibrodisplasia osificante
progresiva y la forma intramembranosa debida a mutacio-
nes en el gen GNAS como en la heterodisplasia ésea pro-
gresiva, la osteodistrofia hereditaria de Albright y el osteo-
ma cutis en placas (Tabla 1). Los osteomas miliares
multiples de la cara son la cuarta variante de osificacién
cutanea intramembranosa, de etiologia y genética desco-
nocida, que suelen aparecer como complicacién del acné
vulgar aungue se han descrito casos sin asociacion a nin-
guna patologia de base[2].
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Casos clinicos

Caso n° 1. Mujer de 62 afios con antecedentes personales
de hipotiroidismo autoinmune en tratamiento con levotiroxi-
nay acné inflamatorio moderado en la adolescencia que
consulté por lesiones faciales asintomaticas de aproximada-
mente 5 afios de evolucion.

En la exploracion fisica destacaba la presencia de multi-
ples lesiones nodulares, eritematosas y de consistencia
dura, de 2 a4 mm de diametro, sin componente epidérmico
y distribuidas de forma simétrica en mejillas y zona frontal
(Figura 1).

Se realizd una biopsia cutédnea en socabocados de una
de las lesiones nodulares induradas y el estudio histopatolé-
gico con tincién de hematoxilina-eosina (H-E) mostré trabé-
culas 6seas de apariencia madura que ocupaban tanto la
dermis papilar como la reticular (Figuras 2 y 3). El estudio
analitico incluidos hemograma, bioquimica con metabolis-
mo fésforo/calcio, fosfatasa alcalina y orina de 24 horas fue
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Tabla 1. Clasificacién de la osificacion cutanea

Osificacion primaria Osificacion secundaria

Sindromes: Tumores cutaneos:
e Fibrodisplasia osificante o Nevus
progresiva (formacion 6sea o Quistes epidermoides
endocondral) o Quistes pilares
e Osteodistrofia hereditaria ¢ Pilomatrixomas

de Albright e Carcinoma basocelular
Sin asociaciones: Procesos inflamatorios:
e Heteroplasia 6sea ® Acné
progresiva o Foliculitis

¢ Enfermedades del
tejido conectivo

e (Osteoma cutis en placas
e QOsteomas miliares
multiples de la cara

¢ (Osteoma solitario Injuria:
e Trauma
e (Cicatrices
Agregara:

En osificacion primaria sin asociaciones al osteoma solitario.

En procesos inflamatorios a las enfermedades del tejido conectivo: LES, Esclerodermia
CREST, DM.

Y como otra categoria dentro de las secundarias: Traumay cicatrices

normal. Destacaban unos valores elevados de hormona
paratiroidea (PTH), 84 pg/mL (normal: 17-73 pg/ml) junto
con valores disminuidos de 25-hidroxicolecalciferol, 10
ng/mL (normal: 12-54 ng/ml). En el estudio inmunolégico
destacaba la presencia de anticuerpos antinucleares (ANA)
positivos (1/400, patrén moteado) con anti-SS-A, SS-B, SMy
RNP negativos.

Se establecio el diagnéstico de osteomas miliares multi-
ples secundarios a acné. Se inici6 tratamiento con vitamina
D, normalizdndose los parametros de PTH en los siguientes
controles pero sin mejoria de las lesiones cutaneas.

Caso n°2. Mujer de 48 afios con antecedentes persona-
les de hipercolesterolemia en tratamiento con simvastatina y
sindrome depresivo en tratamiento con zolpidem, ketazolam
y agomelatina. La paciente negaba antecedentes personales
de acné en la juventud. Consult6 por la presencia de lesio-
nes pruriginosas en zona malar de 2 afios de evolucion.

En la exploracion fisica destacaba la presencia de multi-
ples nédulos de 2 a 3 mm de didmetro, blanquecinos, sin
componente epidérmico, de consistencia dura y distribuidos
de forma simétrica en mejillas (Figura 4). Se realizd una
biopsia cutanea en socabocados y el estudio histopatologico
con tincion de hematoxilina-eosina mostré trabéculas 6seas
de apariencia madura en la dermis papilar y reticular sin
infiltrados inflamatorios asociados. Se realizé un estudio
analitico con hemograma y bioquimica incluidos metabolis-
mo fésforo/calcio y fosfatasa alcalina. Destacaban unos valo-
res disminuidos de calciuria en orina de 24 horas, 31 mg/vol
(normal:110-250 mg/vol), elevados de PTH, 85 pg/mL (nor-

Figura 1. Caso clinico n°® 1. Multiples nédulos distribuidos de
forma simétrica en mejillas y zona frontal.

mal: 17-73 pg/ml) y disminuidos de 25-hidroxicolecalciferol
de 8 ng/mL (12-54 ng/ml).

Se establecié el diagnéstico de osteomas miliares multi-
ples primarios y se inici6 tratamiento con alendronato sédico
y vitamina D con normalizacion de la PTH y la calciuria pero
sin mejoria de las lesiones cuténeas.

Comentario

Los osteomas miliares multiples de la cara son una forma
adquirida infrecuente de osificacién cutanea. Hasta la fecha
se han descrito 51 casos[2]. Es una entidad que aparece
con mas frecuencia en mujeres adultas, con una media de
edad de presentacion de 40 afios.

Clinicamente se caracteriza por multiples nédulos, erite-
matosos o color piel, de consistencia firme que suelen locali-
zarse en zonas cutaneas donde previamente han existido
lesiones de acné inflamatorio. En mas de la mitad de los
casos descritos en la literatura, esta entidad se presenta en
pacientes que han sufrido acné inflamatorio crénico. Se pos-
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Figura 2. Trabéculas éseas que ocupan todo el espesor de la
dermis. Epidermis de apariencia normal.

W it
Figura 3. Detalle de los osteocitos y algtin osteoblasto.

tula, como mecanismo de formacién, una osificacion distréfi-
ca de las cicatrices acneiformes, por lo que es dificil determi-
nar el tiempo que transcurre entre la presencia de acné infla-
matorio y la aparicion de osificacion cutanea. De hecho, hay
casos descritos donde coexisten formas inflamatorias de acné
junto con osteomas miliares multiples de la cara. Una clinica
compatible junto con la falta respuesta a los farmacos topicos
y sistémicos usados para el tratamiento del acné retencional o
inflamatorio debe hacernos pensar en esta entidad.

El diagnostico de certeza se realiza con los hallazgos his-
topatolégicos: la presencia de trabéculas ¢seas en la dermis
y/o tejido celular subcutéaneo, donde se pueden observar
osteocitos y algun osteoblastos, con una epidermis de apa-
riencia normal(2, 31.

El principal diagnostico diferencial se debe realizar con
los comedones cerrados del acné vulgar, las lesiones nédu-
lo-quisticas y los quistes de millium.
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Figura 4. Caso clinico n° 2. Nédulos blanquecinos localizados
en ambas mejillas.

Su patogenia es desconocida aunque se postulan 2 teo-
rias. La primera plantearia la presencia de células mesen-
quimales primitivas ectdpicas (en la piel) que por una altera-
cion de la embriogénesis, se diferenciarian en osteoblastos y
provocarian la osificacién, teorfa que podria explicar los
casos de osteomas miliares multiples primarios, sin patolo-
gia preexistente. La segunda teorfa propondria la capacidad
de los fibroblastos dérmicos de producir colageno tipo |y
osteonectina (similar a los osteoblastos) cuando son estimu-
lados por procesos inflamatorios como por ejemplo el
acnél4-6]. Esta teoria explicaria los casos secundarios.

Aunque los estudios analiticos del metabolismo d¢seo se
encuentran dentro de la normalidad en los casos descritos
en la literatura, las pacientes de nuestros casos mostraban
una elevacion de la PTH secundaria a un déficit de vitamina
D, que se corrigi6 tras la administracién de vitamina D[2].
Estos hallazgos, segun la literatura revisada, descritos por
primera vez asociados a los osteomas miliares multiples de
la cara, podrian deberse a un hallazgo incidental o por el
contrario, formar parte del mecanismo de formacion ésea. El
estimulo de la PTH provocaria la resorcion 6sea con aumen-
to de calcio y fosforo séricos, lo que facilitaria la formacion
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6sea ectopica, similar a lo que ocurre con la nefrolitiasis o la
calcifilaxia que pueden observarse en el hiperparatiroidismo
secundario a la insuficiencia renal.

Eltratamiento, en general, es poco satisfactorio y no exis-
ten ensayos clinicos que comparen las diferentes modalida-
des terapéuticas descritas en la literatura. Aunque la técnica
de eleccion, por ser la mas resolutiva, es la extirpacion qui-
rurgica mediante microincisiones, existe riesgo de cicatrices
y es dificil llevarla a cabo en pacientes con abundantes lesio-
nes[7]. Se han descrito resultados satisfactorios con la apli-
cacién de tretinoina tépica a concentracion de 0,05%
durante 3 meses[8], etidronato via oral[9], dermoabrasion,
laser de CO,[5]y laser Erbio: Yag[10].

Conclusiones
En pacientes con acné inflamatorio crénico, sobre todo en
aquellos que no responden a los tratamientos habituales, se
deben considerar los osteomas miliares multiples de la cara
como posibilidad diagndstica, realizar un correcto estudio his-
tolégico y del metabolismo éseo y un tratamiento adecuado.
Se presentan dos casos de osteomas miliares multiples,
el primero secundario a lesiones de acné y otro primario. La
diferencia entre las dos formas es etiolégica y probablemen-
te patogénica, pero la presentacion clinica, los hallazgos his-
topatolégicos y el tratamiento son los mismos. En ambos
casos se detectd un hiperparatiroidismo secundario a déficit
de vitamina D.
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