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ORIGINAL

OSTEOPOIQUILIA. ESTUDIO DE 12 PACIENTES

INTRODUCCIÓN

La osteopoiquilia se denomina también os-
teopatía condensante diseminada, descri-
ta inicialmente por Albers-Schonberg en
1915-19161,2, fue mejor definida por Le-
doux-Lebard, Chabaneix y Dessane en
1916-19173, a quienes se le atribuye la
denominación. La denominación que le
dan los autores anteriores, como osteoi-
quilia en su traducción literal significa
«huesos con manchas»3. Es una enferme-
dad heredo-familiar que se puede presen-
tar a cualquier edad, afecta con mayor fre-
cuencia al sexo masculino y en ocasiones
se asocia a una dermatofibrosis descrita
como síndrome de Buschke-Ollendorff4

en 1928. Puede tener relación patogénica
con la osteopatía estriada, ya que se han
encontrado pacientes con osteopoiquilia
cuyos hijos tienen osteopatía estriada1,5. 
La osteopoiquilia se ha podido observar
durante tres generaciones y se ha conside-
rado que puede ser asintomática y suele
diagnosticarse casualmente al tomar una

hueso11,5,6,7-13,25. Compromete casi todos
los huesos con excepción del cráneo y son
raros en costillas, cuerpos vertebrales y ma-
xilar inferior. En los huesos tubulares lar-
gos se localizan en la metáfisis y en la epí-
fisis. Excepcionalmente compromete la
diáfisis; a nivel de la escápula y el íleon
toman la apariencia de manchas desorde-
nadas que se irradian desde la fosa gle-
noidea y el acetábulo (figs. 1, 2). Usual-

radiografía con diferentes propósitos1,5,6,7-13,
o porque se sospecha en presencia de una
dermatofibrosis lenticular1,5,6,14-22 o de 
una esclerodermia lineal23-25. Iglesias et
al23,24 en Colombia, a través de un estudio
prospectivo de 25 pacientes con esclero-
dermia lineal en el cual se buscó inten-
cionadamente su asociación con melorre-
ostosis (osteitis hipertrófica de los huesos
de las extremidades, entidad poco frecuente,
caracterizada por lesiones en forma de «es-
currimientos de cera», o sea, imágenes de
osteoesclerosis distribuidas a lo largo del eje
mayor de los huesos; puede afectar articu-
laciones y tejidos blandos, produciendo fi-
brosis y dando como resultado contractu-
ras y angulaciones de las artic ulaciones
afectadas) y osteopoiquilia, sólo pudo de-
mostrarse en una paciente la coexistencia
de osteopoiquilia y esclerodermia lineal. 
Los hallazgos radiológicos se caracterizan
por la presencia de pequeños focos ovoi-
des o lenticulares entre 2 mm y 2 cm, fo-
cos de osteocondensación que se encuen-
tran paralelos al eje longitudinal del
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La osteopoiquilia y osteopatía condensante diseminada es una rara entidad, de
carácter hereditaria-familiar, que afecta especialmente al sexo masculino y de
curso asintomático, caracterizada por el hallazgo radiológico de pequeños focos
ovoides o lenticulares entre 2 mm y 2 cm, paralelos al eje longitudinal del hue-
so. Se ha descrito asociada a la dermatofibrosis conocida como síndrome de
Buschke-Ollendorff. Se describe una serie de 12 pacientes, con diagnóstico de
osteopoiquilia de acuerdo a los criterios diagnósticos establecidos, observando
en todos ellos adecuado modelado óseo, razón por la que se propone clasificar esta
entidad en un grupo diferente al de las llamadas enfermedades displásicas de
hueso. Se describe la primera asociación en la literatura mundial entre osteo-
poiquilia, dermatofibrosis lenticular y condrocalcinosis.

PALABRAS CLAVE: osteopoiquilia, osteopatía condensante diseminada, sín-
drome de Buschke-Ollendorff, condrocalcinosis.

Osteopoikilosis or condensing disseminated osteopathy is a rare entity of in-
herited-familiy character that affects especially to the masculine gender and its
pattern is asymptomatic. It is characterized by the radiological discovery of
small ovoid or lenticular focuses between 2 mm and 2 cm parallel to the lon-
giotudinal axis of the bone. It has been also described associated to the well-known
dermatofybrosis as Syndrome of Buschke-Ollendorff. A series of 12 patients
with osteopokilosisis is described according to the approaches of diagnostic cri-
teria and observing in all of them appropriate modeling bony. For these rea-
sons, we propose to classify this entity in a different group of illnesses called
bone displastic diseases. It is described the first association from osteopoikilo-
sis, lenticular dermatofybrosis and condrocalcinosis in the world literature.

KEY WORDS: osteopoikilosis, condensing disseminated osteopathy, Syndro-
me of Buschke-Ollendorff, condrocalcinosis.

Fig. 1. Radiografía anteroposterior de pelvis en la que se ob-
servan lesiones lenticulares de diferentes tamaños a nivel de
la epífisis y metáfisis del fémur, además lesiones lenticulares
a nivel del acetábulo y del isquión, estas imágenes simulan
una metástasis osteoblástica.



mente, el diagnóstico se lleva a cabo al ob-
servar los hallazgos radiológicos descritos
vide supra11,5,6,7-13 encontrándose en la ma-
yoría de los casos publicados lesiones de
tipo simétrico, pero hay informes sobre
asimetría1,5,6.
La osteopoiquilia se considera como una
entidad rara, pero, al revisar la literatura,
existen más de 200 publicaciones, lla-
mando la atención varias afirmaciones que
van conformando dogmas sobre esta en-
fermedad, y que después de seguir varios
pacientes durante más de 15 a 20 años,
nos permite refutar varias afirmaciones y
plantear nuevas observaciones sobre los ca-
sos.
Varias publicaciones sobre múltiples ca-
sos familiares nos permiten indicar que
existe un patrón de herencia autonómica
dominante tanto en la osteopoiquilia como
en el síndrome de Buschke-Ollendorf4,26-

30. La distribución y la herencia de las den-
sidades de la osteopoiquilia sugieren al-
guna alteración mecánica a nivel de los
huesos esponjosos, pero el carácter difuso
y la herencia dominante, la asociación con
varias alteraciones cutáneas, con el sín-
drome Buschke-Ollendorff, así como la
expresión acelerada durante la pubertad
nos permiten plantear la posibilidad de
una alteración metabólica del tejido co-
nectivo y su interacción durante el mode-
lamiento óseo1,5,6.
Sólo comentaremos las clasificaciones re-
cientes sobre displasias esqueléticas como
la de Greenspan en el año199127, la de
Vanhoenacker28 en el año 2000 y la de Van
Hul en el año 200125. En las tres se con-
sidera osteopoiquilia como una displasia
por defecto en la formación ósea osteo-
condral, o de tipo mixto como se observa

en aquellos casos de sobreposición de va-
rias enfermedades como osteopoiquilia, os-
teopatía estriada y melorreostosis. Esta
afirmación se ha realizado en todos los tex-
tos sobre enfermedades de los huesos y en
más de 200 publicaciones sobre estas pa-
tologías. 
En nuestros 12 pacientes de osteopoiqui-
lia no hemos observado huesos displási-
cos, ni encontramos un defecto óseo del
modelamiento, estando de acuerdo con la
nueva ubicación de la International No-

menclature and Classification of the Osteo-

chondrodysplasias de 1997, donde partici-
paron los más prestigiosos investigadores
sobre las enfermedades metabólicas óseas,
que dirige Ralph S Lachman29,30 y que in-
cluyen a la osteopoiquilia en el apartado
25, como «enfermedades que se caracteri-
zan por un incremento en la densidad ósea
sin modificación de la forma del hueso»,
pero, a pesar de ello, en este grupo se in-
cluyen displasias esqueléticas como las di-
ferentes formas de osteopetrosis, picnodi-
sostosis y las diferentes formas de
osteoesclerosis axial29,30.
La asociación de osteopoiquilia con varias
enfermedades cutáneas, reumáticas, neo-
plásicas, nos obliga a pensar en la necesi-
dad de analizar mejor la génesis de esta
enfermedad.

MATERIALES Y MÉTODOS

En forma prospectiva hemos estudiado los
pacientes que consultaron al hospital San
Juan de Dios de Bogotá desde 1968 has-
ta diciembre de 1996 y a la Clínica de frac-
tura de la ciudad de Barranquilla (Co-
lombia) desde 1984 hasta diciembre de
2003. Además se ha llevado a cabo el ras-
treo de los archivos de historias clínicas
desde 1964 hasta junio de 1996 de la Uni-
dad de Reumatología del San Juan de Dios,
documentándose 12 pacientes que reuní-
an los criterios clínicos y radiológicos pro-
puestos para osteopoiquilia7,12,25,27.
Los criterios de inclusión para los 12 pa-
cientes que estudiamos fueron los si-
guientes:
I. Criterios radiológicos (radiografía con-
vencional).
1. Pequeños focos finos ovoides o lenti-
culares entre 2 mm a 1 cm de osteocon-
densación, paralelos al eje longitudinal del

hueso; con especial predilección por la epí-
fisis y la metáfisis, simétricas o asimétri-
cas.
2. Los focos osteopoiquílicos agrupados
especialmente en las regiones paraarticu-
lares y su evidencia en la cavidad medu-
lar.
3. Si su distribución es asimétrica, su pre-
dilección por la epífisis y la metáfisis a ni-
vel de los huesos tubulares largos, carpo, tar-
so, pelvis, acetábulo y escápula.
4. Compromiso de reja costal, columna,
cráneo, por la posibilidad de metástasis
osteoblásticas
II. Criterios gammagráficos con radionú-
clidos con tecnecio.
1. Ausencia de actividad alrededor de las
lesiones.
III. Criterios cutáneos.
1. La asociación con las tres variantes del
síndrome Buschke-Ollendorff.
2. La presencia de nevus elásticos.
3. Se investigó la osteopoiquilia en 25 pa-
cientes con esclerodermia lineal, que se
diagnosticaron en forma continua.
IV. Se practicaron estudios de laboratorio
como niveles séricos en calcio y fósforo en
sangre y orina de 24 horas, además fosfa-
tasa alcalina total y los estudios de labo-
ratorio de rutina como citología hemáti-
ca, pruebas de función renal y hepática.

RESULTADOS

Se estudiaron 12 pacientes, todos de raza
mestiza, 6 mujeres y 6 hombres, con eda-
des que oscilaban entre los 18 y los 45
años, promedio de edad 28,75 años, quie-
nes cumplían los criterios de inclusión es-
tablecidos previamente (tabla 1). 
Como en la mayoría de los casos, el diag-
nóstico se realizó por un hallazgo casual, y
se logró estudiar los antecedentes heredi-
tarios sólo en una paciente de 42 años con
dermatofibrosis lenticulares (síndrome de
Buschke-Ollendorff que además tenía una
condrocalcinosis (primer informe en la li-
teratura mundial). Observamos tres pa-
cientes con 3 áreas de compromiso radio-
lógico localizadas en manos, hombros y
caderas en forma simétrica, generalmente
eran menos de 10 pequeños focos de oste-
opoiquilia, en los otros 8 pacientes eran
más de 10 focos de islotes óseos localiza-
dos en húmero, omóplato, cabeza general,
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Fig. 2. Húmero derecho y clavícula donde se aprecian imá-
genes lenticulares que comprometen la epífisis y metáfisis del
húmero y parte de la clavícula, no se observa compromiso a
nivel cortical.



especialmente en acetábulos y cuello y ca-
beza femoral, que en 4 de los pacientes, el
diagnóstico fue de lesiones matastásicas.
Las lesiones siempre fueron simétricas, y
no se encontró en este grupo de 8 pacien-
tes compromiso asimétrico. 
Asimismo, no hallamos ninguna altera-
ción en los estudios gammagráficos, espe-
cialmente en los últimos 8 pacientes que
era necesario descartar la posibilidad de
metástasis osteoblásticas. No encontramos
ninguna alteración en las pruebas de la-
boratorio, excepto en la paciente que te-
nía la asociación con esclerodermia lineal,
que tenía anticuerpos antinucleares (ANAS)
positivos, a título de 1:160 patrón mote-
ado. No observamos otras patologías cu-
táneas como esclerosis tuberosa, heman-
giomas y neurofibromas. 
En los 25 pacientes con esclerodermia li-
neal que hemos estudiado en forma pros-
pectiva, sólo encontramos una paciente
con osteopoiquilia generalizada (fig. 3).
La otra paciente con lesiones cutáneas, fue
una paciente con diagnóstico de lupus eri-
tematoso generalizado, a quien se le prac-
ticó una radiografía de manos y se le do-
cumentó la osteopoiquilia. La paciente con
la dermatofibrosis lenticular presentaba
lesiones ovoides en las manos y las rodi-
llas, de aspecto amarillo claro, muchas ve-
ces suele pasar desapercibida esta lesión,
si no se conoce esta asociación. El com-
promiso óseo se encontró especialmente

en pelvis, fémur, acetábulos, escápula, hú-
mero, carpo y tarso. No hallamos com-
promiso a nivel del cráneo, reja costal y
clavícula. No encontramos casos en niños,
ni asociación con neoplasias; sólo la pa-
ciente con dermatofibrosis lenticular con-
sultó por dolor y aumento de volumen de
las rodillas, por lo que se le practicó ar-
trocentesis y se detectaron cristales de pi-
rofosfato de calcio, compatible con con-
drocalcinosis. 
Resulta muy llamativo que en los 12 pa-
cientes, a quienes les practicamos los es-
tudios gammagráficos con tecnecio 99 y
pirofosfato, no se encontrara ningún ha-
llazgo gammagráfico, lo que sugiere que no
existía ningún proceso metabólico activo
en este estudio. 
Finalmente, ninguno de nuestros pacien-
tes tenía alteración del modelamiento óseo,
lo que nos demuestra que estos pacientes
no tienen ninguna displasia esquelética.
En 6 de los pacientes que hemos tenido la
oportunidad de observar durante un lapso
de 10 años, no se ha encontrado ninguna
modificación en los aspectos radiológicos
ya analizados.

DISCUSIÓN

La osteopoiquilia se considera una enfer-
medad hereditaria y en la mayoría de los es-
tudios se observa como de herencia auto-

sómica dominante, aun cuando en nues-
tros pacientes no corroboramos este dato,
ya que la mayoría, los estudiamos en for-
ma casual, detectando a 10 pacientes que
consultaron por otros problemas y se do-
cumentó la osteopoiquilia a través de una
radiografía simple, excepto en dos casos:
una paciente con condrocalcinosis de ro-
dillas y dermatosis lenticulares, y la otra
paciente por tener una lesión de esclero-
dermia lineal al nivel de los glúteos, don-
de se investigó intencionadamente la os-
teopoiquilia y se logró demostrar la
enfermedad.
Desde el punto el punto de vista epide-
miológico, son pocos los estudios realiza-
dos, ya que es difícil tener casuística so-
bre esta entidad y en la mayoría de las
publicaciones se trata de descripciones de
un caso en una familia. Szabo en 1971 des-
cribe una prevalencia de 1:50.000, pero
afirmar datos de prevalencia de esta en-
fermedad es bastante difícil de aceptar1.
Entre los conceptos que creemos que se
deben modificar sobre esta enfermedad,
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TABLA 1

Características de los pacientes

Edad Sexo Huesos comprometidos Asociación

29 Fem. Manos, hombros, acetábulos, rodillas Lupus
42 Fem. Manos, húmero, pelvis, acetábulos Esclerodermia lineal

35* Fem. Rodilla, húmero, tibia, fémur y patelas Síndrome de Buschke-
Ollendorf y 
condrocalcinosis

38 Fem. Acetábulos, fémur, húmero
45 Fem. Manos, acetábulo, húmero, omóplato y fémur
19 Fem. Fémur, acetábulos, manos, pies y húmeros
18 Mas. Acetábulo, fémur, húmero, omóplatos
25 Mas. Acetábulos, fémur
29 Mas. Acetábulo, húmero, omóplato
30 Mas. Húmero y omóplato
19 Mas. Húmero, omóplato, acetábulo, femur
22 Mas. Acetábulo, fémur, húmero, omóplato

*Primer caso comunicado en la literatura mundial de la asociación de osteopoiquilia con síndrome de
Buschke-Ollendorff y condrocalcinosis.
Fem: femenino; Mas: masculino.

Fig. 3. Paciente con esclerodermia lienal a nivel del surco,
de los glúteos y en la radiografía de pelvis anteroposterior se
aprecian pequeñas imágenes lenticulares en la epífisis, metá-
fisis y a nivel acetabular.



está el de su pertenencia a las displasias
óseas esqueléticas, como se afirma en las
diferentes clasificaciones de las enferme-
dades metabólicas óseas que se han publi-
cado27-30. Por ello, no compartimos la cla-
sificación de la osteopoiquilia como si fuese
una displasia esquelética, ya que, al pare-
cer, ha sido encajonado en esta nomencla-
tura en la mayoría de las clasificaciones
que se han propuesto para esta patología
como la realizada por Greenspan27 en 1991,
en los diferentes textos de Resnick, en el
libro de Avioli y Krane32 publicado en
1990 y planteada por Michael P White ,
la de Von Hoenacker28 y la de Van Hul25

en el 2001 y en las diferentes publicacio-
nes sobre osteopoiquilia en la literatura
universal. En la última reunión de no-
menclatura publicada en la revista Pediatr

Radiol en 199830, se clasifica a la osteo-
poiquilia como una enfermedad en la que
existe un incremento de la densidad ósea
sin modificación de la forma o modela-
miento de los huesos, pero la agrupan con
otras displasias esqueléticas como las os-
teopetrosis, la picnodisostosis y las osteo-
esclerosis axiales. 
En el estudio de nuestros 12 pacientes, no
encontramos alteración del modelado óseo,
lo que confirma la ausencia de displasia
esquelética; además, no encontramos alte-
raciones en los estudios gammagráficos,
posiblemente los ístoles óseos se forman
durante el desarrollo de la osificación os-
teocondral, en la etapa prepuberal, hipótesis
a confirmar, ya que son pocos los estudios
en niños. En los 6 pacientes a quienes se les
practicaron estudios radiológicos de con-
trol, no se halló modificación en las nue-
vas radiografías, en contraposición a los
estudios de Kim y Barry en 1964 y los de
Black y Liebre en 1965. 
En el estudio de Lachman et al29, a pesar
de que se estudian las alteraciones cromo-
sómicas, genómicas y proteómicas de las
diferentes osteocondrodisplasias, no se re-
alizó ninguno de estos estudios en este
grupo de pacientes, debido a que la ma-
yoría de los casos son hallazgos casuales
que no implican ningún riesgo para los
pacientes. De los 12 pacientes que estu-
diamos, en 3 observamos compromiso cu-
táneo, como la dermatofibrosis lenticular7-

13.32, el caso asociado a lupus eritematoso
sistémico (LES)6,33 y la paciente con la es-
clerodermia lineal5,6, por lo que conclui-

mos que no existe una asociación con la
teoría de los esclerotomas (porción ven-
tromedial de las somitas, donde se forma-
rán huesos y cartílagos de la columna ver-
tebral) ya que no existe una relación entre
la presencia de osteopoiquilia y enferme-
dad dermatológica, como lo propone Mu-
rray y McCredie1. 
En nuestros pacientes no encontramos nin-
gún hueso displásico, ni disostosis esque-
lética para afirmar este concepto inade-
cuado. El modelado de los huesos de
nuestros pacientes es normal tras 15 y has-
ta 20 años de observación en 6 de nues-
tros 12 pacientes. No encontramos nin-
guna modificación en los hallazgos
radiológicos en las radiografías de control.
Esto se contradice con las observaciones
de Kim y de Barry en 1964 y con las ob-
servaciones de Black y Liebre. Pocos estu-
dios existen en la literatura sobre estas ob-
servaciones. Posiblemente en la génesis de
la osteopoiquilia, tengamos que afirmar
que ésta se origina en la esponja de los
huesos durante la pubertad, quedando es-
tos pequeños islotes óseos atrapados du-
rante la fase del modelado óseo. La mayo-
ría de las biopsias de huesos han demostrado
que es un hueso lacunar maduro, de acuer-
do a las pocas publicaciones desde que se
logra documentar esto, como lo realizado
por Brucke en 1933, Jaffe en 1972, Schay
en 1975, Schmorl en 1931, Lagier et al en
1984.
Describimos la primera asociación en la li-
teratura mundial entre osteopoiquilia der-
matofibrosis lenticular y condrocalcinosis.
En Hispanoamérica es el primer informe
amplio observacional de la osteopoiquilia
y sólo existe una descripción: un caso des-
crito por Pila et al en Cuba en 1989; de
acuerdo a la observación de los 12 pacien-
tes, en más de 10 años de seguimiento po-
demos afirmar que la osteopoiquilia se pue-
de presentar en cuatro formas:

1. Con el síndrome de Buschke-Ollen-
dorff, descrito en 1982 como la asociación
de la dermatofibrosis lenticular disemi-
nada y la osteopoiquilia, que se puede he-
redar en una forma autosómica dominan-
te.
2. La asociación de osteopoiquilia con es-
clerodermia lineal, LES o condrocalcino-
sis como una herencia autosómica rece-
siva.

3. La asociación de osteopoiquilia con otras
patologías óseas o no óseas. Se describe la
asociación con un tumor de células gi-
gantes, sarcoma sinovial, artritis reuma-
toidea (AR), gota.
4. La osteopoiquilia no asociada a ningu-
na patología. Puede presentarse bajo dos
formas: la puntata o síndrome de Albers-
Schonberg y la estriada.

En relación con el diagnóstico diferencial,
muy pocas enfermedades producen la ima-
gen radiológica de la osteopoiquilosis, pero
en ocasiones es importante diferenciarla
de la osteopatía estriada y en algunas oca-
siones puede simular metástasis osteo-
blásticas como suele ocurrir con los carci-
nomas de próstata y de mama. 
La radiología simple es bastante útil para
el diagnóstico, la escanografía y la reso-
nancia magnética, aunque limitan muy bien
las áreas de condensación ósea, no superan
a la radiología simple como ayuda diag-
nóstica. En los informes de la literatura mé-
dica universal no se ha demostrado una al-
teración del metabolismo óseo, excepto en
el trabajo de Llado-Blanch et al de Barcelona,
en donde se demuestran alteraciones del
metabolismo fosfocálcico en el síndrome de
Buschkle-Ollendorff. Nosotros no encon-
tramos ninguna alteración del laboratorio,
ni siquiera en el caso en el cual se asoció
con condrocalcinosis. No practicamos nin-
gún estudio histopatológico, y en los po-
cos estudios informados sólo se encuentra
un incremento del hueso lamelar.
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