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Callo hipertrofico pseudosarcomatoso
en la osteogénesis imperfecta
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RESUMEN: Se describe un caso de forma precoz de
osteogénesis imperfecta con formacion de callos hiper-
tréficos. Hay que destacar la evolucion benigna des-
pués de osteotomia de alineacion por enclavado intra-
medular de los miembros inferiores, en un paciente con
una forma particular de osteogénesis imperfecta carac-
terizada por la triada semioldgica de callos hipertrofi-
cos, osificacién de la membrana interésea de los ante-
brazos y subluxaciéon de la cabeza radial. Se discuten
los diagnésticos diferenciales con osteosarcoma que
pueden darse en la osteogénesis imperfecta y la validez
del tratamiento y de la prevencion de las fracturas,
también en las formas menos severas con formacién de
callos exuberantes mediante osteotomias de alineacion
y sintesis intramedular.

PALABRAS CLAVE : Osteogénesis imperfecta. Fractura.

HYPERTROPHIC PSEUDO-SARCOMATOUS CALLUS
IN OSTEOGENESIS IMPERFECTA

ABSTRACT: A case of osteogenesis imperfecta of early
presentation with formation of hypertrophic callus, is
described. It is noted the benign evolution after an
alignment osteotomy by means of intramedullary nai-
ling in the lower limbs, in a patient with a particular
form of osteogenesis imperfecta, characterized by hy-
pertrophic callus, ossification of the inter-osseous mem-
brane of the forearms and sub-luxation of the head of
radius. A discussion of the differential diagnoses with
osteosarcoma that may occur in the osteogenesis imper-
fecta and the value of treatment and the prevention of
fractures, also in the less severe forms of the disease
with formation of overabundant callus, after alignment
osteotomies with intramedullary nailing.
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El callo hipertréfico pseudosarcomatoso es una
complicacién rara, pero conocida en la osteogénesis
imperfecta (Ol),*#9123que se puede desarrollar co-
mo consecuencia de una fractura, de una osteotomia
o0 incluso sin traumatismo; es considerada como una
forma particular de OI, que va asociada a la osifica-
cion de la membrana interésea del antebrazo y a lu-
xacion de la cabeza radidlEsta abundante produc-
cién de hueso patolégico se debe diferenciar del
osteosarcoma, al cual asemeja clinica y radiografica-
mente. La degeneracion neoplasica de un callo de
fractura de la Ol es aun mas rara, pero esta documen-
tada en la literaturd.La forma de Ol que desarrolla
callo hipertrofico pseudosarcomatoso es considerada
por algunos autores como de evolucién desfavorable,
hasta el punto de representar una contraindicacion
absoluta al tratamiento quirargico.

Caso clinico

Paciente de 14 afios que acudié a consulta al
Hospital Renée Sabran, de Giens, por primera vez en
1982; habia sufrido fracturas mdltiples durante la
gestacion y fractura de clavicula izquierda en el na-
cimiento. Posteriormente tuvo varias decenas de
fracturas, tanto en los miembros inferiores como en
los superiores, durante la infancia y, por tanto, habia
sido diagnosticado como un caso grave de Ol (enfer-
medad de Porak-Durante), correspondiente a un ti-
po IV de Sillencé? No tenia antecedentes familiares,
las esclerdticas eran blancas y la dentina normal. No
tenia sordera; el térax carenado y talla reducida. Es-
taba en silla de ruedas y practicamente no habia ca-
minado desde los 6 afios debido a las frecuentes
fracturas. Desde los 8 afios tenia enclavado intrame-
dular femoral bilateral, realizado en otro hospital, y
sobre los cuales hizo, a los 10 afios de edad, callos
hipertréficos a nivel de la union tercio medio-infe-
rior de ambos fémures. Los callos exuberantes se de-
sarrollaron sobre focos de fractura por debajo de los
clavos, que por el crecimiento se habian quedado
cortos(Fig. 1);la sintomatologia era poco evidente.

En la primera consulta el paciente presentaba
una clinica poco manifiesta. No era posible la bipe-
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Figura 1. Callo hipertréfico femoral bilateral en el tercio inferior
(10 afios de edad).

destacion por la pérdida de 20° de extensién de la ¢
dera' |qu|e_rda y 10° en la derecha, _aSI como por _dPF-igura 2. Control radiografico 5 meses después de la osteotomia de ali-
formidad bilateral en tibias. En los miembros superio-neamiento en miembros inferiores: desarrollo de callos hipertréficos
res existia un déficit de extension: en el codo derechpseudosarcomatosos en los focos de osteotomia femoral (15 afios de edad).
de 20° y en el izquierdo mantenia la flexoextensién
pero estaba bloqueada la pronosupinacion en 15°.  coma. Hay que sefialar que no quedaban ya restos de
En las radiografias los callos hipertréficos de fé-los callos exuberantes desarrollados anteriormente
mur aparecidos 4 afios antes, el derecho habia disngn tercio inferior de ambos fémures, a excepcion de
nuido de volumen y el izquierdo se habia reabsorbiun doble perfil cortical en el lado izquierdad. 2).
do, pero habia aparecido un nuevo callo hipertréfico Los antecedentes del paciente permitian el diag-
distal al clavo intramedular. Se retiraron los clavosnéstico de callo hipertréfico y, por tanto, no parecio
intramedulares y se implantaron clavos telescopicosportuno realizar biopsia de las lesiones. Después de
de Bailey en ambas tibias, previa correccion coralgunas semanas la sintomatologia remitié esponta-
osteotomias multiples segun el método de Soneamente. El control radiografico comenz6 a mos-
field.>**°El realineamiento fue realizado primero trar remodelacion en el callo hipertréfico de la dere-
en el miembro inferior izquierdo y posteriormente encha, que tras 1 afio de su aparicion se estaba reabsor-
el derecho. A los 4 meses present6 dolor en el musloiendo. El callo pseudosarcomatoso de la izquierda
izquierdo, con la aparicion de una tumefaccion en efendia a estabilizarse. La cortical aparecia espesada
tercio superior; no tenia fiebre ni alteraciones en ey sin interrupcién y la remodelacién se producia
hemograma,; radiograficamente presentaba un nuewambién en las zonas centrales, tomando forma alveo-
callo hipertrofico en el tercio superior de ambos fé-lar. En un control posterior a los 3 afios de evolu-
mures en los focos de osteotomia. El callo de la izeién, con 18 afios de edad, la impotencia funcional
quierda era especialmente grande, con la cortical rase habia resuelto parcialmente, consiguiendo cami-
ta e imagen en sol naciente semejante a un osteosaar con dos muletas. Radiograficamente el callo hi-
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Figura 3. Control clinico: se logra la bipedestacion asistida y la deam-
bulacién (26 afios de edad).

pertréfico de la derecha casi habia desaparecido y
callo pseudosarcomatoso de la izquierda, aln cotr
servando su volumen, continuaba remodelandose Figura 4. Control radiografico a los 11 afios de la formacién, mientras

adquiriendo contornos regulares. el callo del fémur derecho casi se ha reabsorbido, el callo exuberante del

En abril del 1993, a la edad de 26 afi0s, €l Pajomacion regular sin interrupcon ce ia cortical (26 afios de edac).
ciente media 138 cm, no tenia fracturas desde hac
5 afios, caminaba sin muletas, que sélo utilizaba pal | . . . i
desplazamientos largos, y presentaba un nivel cad#!n 10s ejes de carg&ig. 4). La radiografia del an-
vez mayor de autonomia; realizaba también actividal€brazo muestra la osificacion de la membrana in-
des deportivas con discretos requerimientos. Loderosea en ambos lados y en el derecho la luxacion
miembros inferiores estaban alineados y aun se apré® 12 cabeza radiafig. 9.
ciaba tumoracion en el muslo izquierdo, que no es
dolorosa ni limita la movilidad. La movilidad de ca-
deras y rodillas es de 0 a 90° en ambos lados. El co- Desde la primera descripcion hecha por Battle en
do derecho tenia un arco de —80 a —110° y el izquiert901, hay descritos en la literatura mas de 20 casos
do de —10 a —120°; la pronosupinacion derecha dge esta entidatf:*®La localizacion mas frecuente es
40-0-70° y la izquierda de 20-0-OFig. 3). El exa- el fémur, sobre todo de forma bilateral, pudiendo
men radiografico mostraba que el callo pseudosarcaafectarse también la tibia y los miembros supe-
matoso del fémur izquierdo se habia estabilizado; ngiores?® En casos de gran sintomatologia local y ge-
se ha reducido de volumen, pero ha adquirido conneral, algunos autores llegan a justificar la ampu-
tornos fusiformes regulares con ensanchamiento dgcion de la piern& La aparicion del callo exuberante
las corticales y con orientacion de las trabéculas s&iene un curso caracteristico; por lo general a las po-
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interpretadas inicialmente como callo hipertréfico,
han sido descritas por Klenerman y Ockenden en
dos jévenes pacientes con®Por estos motivos al-
gunos autores recomiendan el empleo rutinario de la
biopsial*® Sin embargo, segln nuestro criterio, tra-
tandose de pacientes hospitalizados frecuentemente
y durante largos periodos, el afiadir un nuevo trauma
bidpsico hay que reservarlo s6lo a los casos real-
mente dudosos. El criterio debe ser fundamental-
mente clinico y radiogréfico, es decir, con sintoma-
tologia local y general importante, junto con image-
nes osteoliticas en un contexto de osteoproduccion
exuberante, siendo, sin embargo, dificil dar indica-
ciones generales.

Las formas de Ol con callo hipertrofico se debe
considerar siempre como caso grave. Los problemas
mecanicos determinados por la osteoinduccion exu-
berante son la deformidad del miembro y las rigide-
ces articulares importantes, hasta el punto que la
contraindicacion al tratamiento quirdrgico en estos
pacientes es absoluta.

El presente caso, a pesar de la variedad de callos
hipertréficos en ambos fémures, no ha tenido un
cuadro clinico tan grave. No hubo fiebre y los valo-
res hematicos han estado sélo ligeramente alterados.
Ademds, también el callo pseudosarcomatoso con
aspecto agresivo ha tenido una evolucién favorable
con resolucién progresiva, aunque el paciente ha te-
nido un desarrollo ponderal quiza menor. Queda por
Figura 5. Control radiografico del antebrazo: osificacion de la membra- aclarar el poqué del variable desarrollo de los callos
na interosea y subluxacién de la cabeza radial (26 afios de edad). hipertroficos y de la predileccion por la localizacion

femoral. Por lo demas, la formacién de un callo exu-

berante, también en nuestro paciente, no parece estar
cas semanas de la fractura aparece una flogosis loo&llacionada con la intensidad de la lesion dsea.
creciente, que aumenta rapidamente la circunferen- En algunos casos el callo se ha formado después
cia del miembro afecto y la piel aparece calientede una fractura o de una osteotomia de alineamiento;
sonrosada y dolorosa y a menudo con un reticulo veen otros sin causa aparente, probablemente una sim-
noso superficial. Al cuadro local se afiade la fiebre yple contusion. En efecto, varias causas pueden pro-
el decaimiento del paciente. Aumenta mucho la veducir un hematoma subperiostico que en sujetos pre-
locidad de sedimentacion, las fosfatasas alcalinas gispuestos puede calcificar y osificar de manera des-
la leucocitosis. Puede haber nefrocalcinosis y hemgroporcionada. La predisposicion del sujeto es
turia® El examen radiografico muestra la neoforma-evidente en este caso. Marotedisostiene que se
cion ésea y en conjunto el cuadro clinico y radiogratrata de una forma diferenciada de Ol, caracterizada,
fico semejan el comienzo de un osteosarcoma. Léambién en este caso, por la triada semioldgica de
biopsia excluye la duda diagndstica, mostrando atallo hipertrofico, osificacion de la membrana in-
microscopio un estroma granular baséfilo de aspectterésea del antebrazo y subluxacion de la cabeza ra-
condroide y fibromucoso, rico de vacuolas y de céludial. Para algunos autores la Ol con callo hipertrofi-
las cartilaginosas con nlcleos vacuolados. Estas cae representa una forma con prondéstico desfavora-
racteristicas histolégicas intermedias son diferenteble. Efectivamente, han sido descritos callos de
del callo de fractura normal y de la neoplasia 8seadimensiones ain mayores a las que hemos podido
Hay que notar que desde 1940 se han descritos casaservar, que afectaban toda la diafisis y consecuen-
aislados de osteosarcoma en Ol. En concreto, dos demente con mayor limitacién funcional. Nuestro ca-
localizacion tibial y uno pélvico en pacientes adul-so, sin embargo, va contra la habitual evolucion de
tos2®° Neoplasias malignas de localizacion femoral,las formas severas, que empeoran con la edad. Aun
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presentando una forma precoz de Ol, los callos hieircunscrita al callo exuberante sin disminucién ulte-
pertréficos no se han acompafiado de sintomatologidor de la resistencia mecanica del hueso. El paciente
especialmente grave y la fase aguda se ha resueha tenido una clara mejoria clinica al final del creci-
rdpidamente tanto a nivel local como general. Logniento, recuperando la deambulacién, también por
callos hipertréficos no han influido negativamenteefecto de la ausencia de fracturas después de los
sobre la correccién quirdrgica y no han determinad®1 afios de edad.
deformidad ni rigidez articular de relieve. En conjunto, el método de Sofield de osteosinte-
Esto ha sido posible por la relativa benignidadsis intramedular asociada a realineamiento con osteo-
del caso: los callos no han producido deformidad déomias multiples diafisarias permite una estable co-
la diafisis del fémur que dificultase su correcciénrreccion en el tiempo de los miembros inferiores, asi
quirargica. La contraindicacion quirargica al encla- como la prevencion y control de nuevas fracturas. En
vamiento parece indiscutible en los casos de graveonclusion, la estabilizacién espontanea de la enfer-
alteracion en la continuidad de la diéfisis con esponmedad y la validez del método quirargico han permi-
gializacion y oclusién del canal medular. En variastido la recuperacion de la carga y de la movilidad que
ocasiones los callos desarrollados en edad puberal paciente habia perdido a la edad de 6 afios.
han desaparecido en algunos meses sin dejar signos
radiograficos. El paciente de este trabajo, ademas de
una sintomatologia mas banal, ha presentado lesio-
nes autolimitantes, por lo que de la fase osteopro- Queremos agradecer al doctor F. Herrera Diez la
ductiva pasaba a una fase de reabsorcion espontaneslaboracion prestada.
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