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RESUMEN

La osteogénesis imperfecta es un espectro de anomalias del
tejido conectivo que afectan el esqueleto, los ligamentos, la piel,
las esclerdticas y la dentina, que a menudo conduce a multiples
fracturas y deformidades dseas. La incidencia es de uno en 10,000
a 20,000 nacidos vivos. El objetivo de este estudio fue describir
la presentacion clinica, evolucién y tratamiento empleado ante
la presencia de un callo hiperplésico en osteogénesis imperfecta.
Caso clinico: Masculino de 4.7 afios, quien presentd deformidad
en fémur derecho a los 3.2 afios tratada con osteotomias de
alineacion y colocacién de clavo telescopado. Cuatro semanas
después presenta aumento de volumen gradual y dolor en
muslo derecho. A la sexta semana se observa reaccion periostica
espicular en el sitio de la osteotomia. Se realiza diagndstico de
callo hiperplasico en fémur derecho y se procede a tratar con
esteroides. Dieciocho meses después presenta buena evolucion
clinica y radiografica. Conclusiones: La adecuada evaluacion
clinica y radiogréafica nos puede conducir al certero diagnéstico y
descartar diagnosticos diferenciales. El uso de esteroide en este
caso clinico fue efectivo para su control clinico y radiografico.
Dada la rareza del trastorno, el tratamiento requiere de apoyo
multidisciplinario.

Nivel de evidencia: IV
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INTRODUCCION

La osteogénesis imperfecta (Ol) es un espectro de
anomalias conectivas del tejido que afectan el es-
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SUMMARY

Osteogenesis Imperfecta is a spectrum of connective tissue
abnormalities that affect the skeleton, ligaments, skin, sclerotics
and dentin, which often leads to multiple fractures and bone
deformities. The incidence is 1 in 10,000 to 20,000 live
births. The objective of this study was to describe the clinical
presentation, evolution and treatment used in the presence of
a hyperplastic callus in osteogenesis imperfecta. Clinical case:
Male of 4.7 years, who presented deformity in right femur at
3.2 years treated with osteotomies of alignment and placement
of telescoped nail. Four weeks later he presents gradual volume
increase and pain in the right thigh. At the sixth week, a
spicular periosteal reaction was observed at the osteotomy
site. Hyperplastic callus was diagnosed in the right femur and
treated with steroids. Eighteen month later it presents good
clinical and radiographic evolution. Conclusions: The adequate
clinical and radiographic evaluation can lead us to the accurate
diagnosis and rule out differential diagnoses. The use of steroid
in this clinical case was effective for its clinical and radiographic
control. Given the rarity of the disorder, the treatment requires
multidisciplinary support.

Evidence level: IV

Keywords: Imperfect osteogenesis, hyperplastic callus, steroid.
(Rev Mex Ortop Ped 2019; 1-3:26-31)

queleto, los ligamentos, la piel, las escleréticas y la
dentina, que a menudo conduce a multiples fractu-
ras y deformidades dseas.’’ Su incidencia varia alre-
dedor del mundo; las condiciones afectan a uno en
10,000 a 20,000 nacidos vivos.® La osteoporosis con
fragilidad anormal del esqueleto, la esclerdtica azul,
la dentinogénesis imperfecta y la otosclerosis prema-
tura son criterios principales de la enfermedad.#° El
callo hiperplésico (CH) es un hallazgo inusual en la
Ol que puede ocurrir en cualquier hueso, pero con
mayor frecuencia en el fémur después de una fractura
u osteotomia quirlrgica. El propdsito de este estu-
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dio fue describir la presentacion clinica, evolucion y
tratamiento empleado ante la presencia de un callo
hiperplasico en osteogénesis imperfecta.

PRESENTACION DE CASO

Masculino de 4.7 afios, con Ol, antecedente de multi-
ples fracturas; en tratamiento endocrinolégico. A los
2.2 afnos presenta fractura a nivel diafisario de fémur
derecho, la cual fue tratada de manera conservadora.
Sin embargo, a los 3.2 afos presenta marcha clau-
dicante a expensas de fémur derecho y deformidad
angular (Figura 1).

Figura 3: Proyeccion APy L, donde se observa aumento
de los tejidos blandos alrededor del fémur, aumento de la
reaccién periéstica y aparente consolidacién viciosa.

1
ST

Figura 1: Deformidad angular diafisario en proyeccién
Anteroposterior (AP) y lateral (L).

Figura 4: Extremidad pélvica derecha donde se observa au-
mento de volumen de muslo sin cambios evidentes en piel.

Se realizan osteotomias simples en regién diafisaria
proximal y distal de fémur derecho con la colocaciéon
de clavo telescopado 4.0, para su alineacién (Figura 2).

Cuatro semanas después el paciente inicia con au-
mento de volumen gradual (54 cm) y dolor en muslo
derecho (escala visual andloga 5/10), el cual se trata
con analgésico (Figura 3).

El paciente inicia con movilizacién parcial isomé-
Figura 2: Radiografia postquirirgica inmediata con la ali- trica en cadera, rodilla y tobillo sin apoyo de la ex-
neacién en proyeccién AP y L. tremidad pélvica involucrada. Dos semanas mas tarde
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se presenta asintomaético y se solicita nuevo control
radiogréfico (Figuras 4 a 6).

Se solicitan estudios de laboratorio (biometria he-
matica, proteina C reactiva, velocidad de sedimen-
tacion globular y fosfatasa alcalina) obteniéndose
dentro de rangos normales; por lo cual se intercon-
sulta al Servicio de Endocrinologia quien indica metil-
prednisolona 30 mg/kg/dia por tres dosis Unicamente
y se mantiene en observacion.

Cinco meses después, el paciente se muestra asin-
tomatico y se inicia el apoyo de la extremidad pélvi-

Figura 5: Eje mecanico con alineacién de fémur AP creci-
miento esclerdtico, ausencia de infiltracién de hueso subya-
cente ni a tejidos blandos.

Figura 6: Proyeccién APy L fémur derecho con aumento
de tejidos blandos, ausencia de consolidacion de sitios de
osteotomia, sin presencia de destruccion a hueso cortical o
medular, con forma lobulada.
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Figura 7: Evaluacién radiografica nueve meses después,
donde se observa disminucidn de los tejidos blandos asi
como consolidacién de sitio de osteotomias en proyeccion
AP disminucién del callo y un centro homogéneo sin datos
de necrosis central.

ca derecha y deambulacién progresiva. Nueve meses
mas tarde, se evallUa paciente asintomatico con deam-
bulacién independiente (Figura 7).

Doce meses después, con buena evolucién clinica,
asintomatico y con deambulacién independiente (Fi-
guras 8y 9).

Dieciocho meses después presenta 6ptima evolu-
cién clinica: asintomatico, deambulacion indepen-
diente, disminucidn de la circunferencia del muslo
derecho (43 cm), con arcos de movilidad para cadera,
rodilla y tobillo funcionales (Figuras 10 a 12).

DISCUSION

La clasificacién de la enfermedad mas ampliamente
utilizada divide a la Ol en cuatro tipos (I-IV) respecto
al fenotipo clinico. En la Ultima década, se identifica-
ron tres entidades mas dentro del grupo heterogéneo
de pacientes con Ol tipo IV (V-VII).2°

En la Ol, el trastorno del coldgeno y el osteoide
estd presente.® Hasta 90% de los casos se heredan de
manera dominante y son el resultado de mutaciones
heterocigotas en los genes COL1A1 o COL1A2 que
codifican colageno tipo 1; las mutaciones alteran la
cantidad o la estructura del colageno tipo 1. El 10%
restante de los pacientes con Ol tiene defectos en
otras proteinas que son responsables de la modifica-
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cion postraduccional, el plegamiento o la secrecion de
colageno tipo 1.47

La etiologia de CH es desconocida, aunque se han
descrito anomalias estructurales y hereditarias.> Do-
brocky en 1999 menciond que a pesar del defecto de
las cadenas de colageno tipo 1y la desproporcion del
colageno tipo 2, la cicatrizacion de las fracturas u os-
teotomias no se ve afectada, en contraste con lo que

S
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Figura 10: Paciente en bipedestacién, con disminucién de
muslo derecho sin cambios en la piel (48 cm).

Figura 8: Disminucién de los tejidos blandos, con consoli-
dacién de osteotomias y disminucién del callo sin datos de
destruccién dsea en proyeccion AR

Figura 11: Eje mecanico donde se observa disminucién ra-
diogréfica en el tamafio del callo hipertréfico.

menciona Glorieux en 2002 quién refirié un trastorno en
la consolidacion de las fracturas ante la alteracion de las
coldgenas con una estimacion de hasta en 6% de los pa-
cientes con Ol con formacion de callos hiperplasicos.3°

Figura 9: Proyeccién L, con evidencia trabecular sobre callo, Habitualmente la clinica del CH se presenta con
continuando con homogeneidad de éste. dolor, hipersensibilidad, edema de la zona afectada
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Figura 12: Proyeccién L donde se observa mejoria radio-
gréfica del callo radiogréfico.

y fiebre, siendo correlacionado con el caso clinico ex-
puesto. La piel se torna en algunos casos hiperémica
a menudo acompafada de fiebre; sin embargo, no
fueron datos presentes en el caso expuesto.

La ampliacién de la extremidad y el dolor continda
durante semanas o meses, disminuye de manera lenta
y da la apariencia de una extremidad agrandada du-
rante meses o ahos.®?

Por otro lado, la tensién mecanica en una fractu-
ra u osteotomfa no reconocida podria ser la principal
causa de reaccién desrregulada del crecimiento a ni-
vel del periostio, dando como resultado la formacién
del CH.8'° El CH expone una gran masa calcificada
que contiene tejido 6seo primitivo, cartilago y tejido
fibroso histolégicamente que se forma de manera es-
pontanea o después de una lesién.®

Los sintomas clinicos, las pruebas de laboratorio y los
rayos X pueden simular un tumor; en consecuencia, las
imagenes juegan un papel importante en la distincion del
CH. Cabe mencionar que el callo aparece de forma inicial
aproximadamente de una semana a un mes después de
la fractura u osteotomia. En esta etapa temprana, el callo
es denso y sus bordes no estan bien definidos. Luego
crece en ancho y se extiende a lo largo del eje del hueso,
lobulado con distintas cufias, pero no cruza el espacio
articular, como se observa en el caso expuesto.

El hueso més comidnmente involucrado es el fémur,
con aparicidén menos frecuente en la tibia, el himero
y los huesos del antebrazo.®
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La leucocitosis no estd presente en pacientes con
CH. Las fosfatasas alcalinas elevadas y la velocidad de
sedimentacion son hallazgos de laboratorio comunes
que simulan la naturaleza agresiva de la lesién, no
siendo significativas en el callo exuberante.’®

El osteosarcoma intradseo, el osteosarcoma paros-
tal, la miositis osificante y el osteocondroma son los
principales diagnésticos diferenciales de CH.!

El osteosarcoma en el curso de la Ol es una compli-
cacioén rara; hasta ahora, se han reportado muy pocos
casos. Este se presenta con un comportamiento agre-
sivo, como la destruccion de la corteza, infiltracion
medular y de tejidos blandos, en contraste con el callo
hiperplasico.>®

El hematoma muscular crénico puede causar mio-
sitis osificante, lo que representa una osificaciéon au-
tolimitada de los tejidos blandos dentro del musculo
esquelético. Puede aparecer como un &rea bien cir-
cunscrita y calcificada que afecta al musculo, orien-
tada paralelamente al eje largo del hueso tubular
adyacente y situado en musculo no en tejido 6seo. En
desemejanza con el callo hiperplasico donde no existe
involucro del tejido muscular.®

El tratamiento utilizado en nuestro paciente fue
pulsos de metilprednisolona en tres sesiones con me-
joria en la evolucién clinica y radiografica a pesar de
no existir evidencia certera de su utilidad.®® En con-
traste se han empleado varios tratamientos para dis-
minuir la formacién de CH (la radioterapia en etapas
tempranas, el pamidronato intravenoso y la indome-
tacina oral), con baja significancia de efectividad.

CONCLUSIONES

La formacion de CH puede precipitarse posterior a
una fractura o algun procedimiento quirdrgico en un
paciente con Ol. La adecuada evaluacién clinica y ra-
diografica nos puede conducir al certero diagnostico y
descartar diagnosticos diferenciales. No esté claro en
la actualidad la influencia de los tratamientos médi-
cos; sin embargo, el uso de esteroides en este caso cli-
nico fue efectivo para su control clinico y radiogréfico.
En consecuencia ante la infrecuencia del trastorno, el
tratamiento requiere de apoyo multidisciplinario para
su seguimiento.
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