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Proliferación
osteocondromatosa parostal
bizarra como simulador de
osteosarcoma parostal

Bizarre  parosteal  osteochondromatous
proliferation  mimicking parosteal
osteosarcoma

Estimada  Editora:

La proliferación  osteocondromatosa  parostal  bizarra  (POPB)
o  enfermedad  de  Nora,  llamada  así en honor  al patólogo
que  la  describió  por  primera  vez  en 1983,  se trata  de una
tumoración  ósea  benigna  muy  infrecuente.  Consiste  en  el
crecimiento  exofítico  del  tejido  óseo,  cartilaginoso  y  fibroso
a  partir  del  periostio1.

Los  lugares  más  comunes  de  aparición  son los  huesos  de
las  manos  y  los  pies  (75%),  siendo  rara  la localización  en  los
huesos  largos  y  el cráneo2,3.  Ocurre  frecuentemente  entre
la  tercera  y la cuarta  década  de  la  vida, sin  predilección
de  sexos2.  Presenta  características  de  benignidad,  aunque
por  su  crecimiento  rápido,  alta  tasa  de  recidiva  local  y,
en  algunas  ocasiones,  hallazgos  por  imagen  atípicos,  puede
confundirse  con lesiones  malignas  como el  osteosarcoma
parostal.

Presentamos  una  breve  revisión  de  las  características  de
la  POPB,  junto  con dos  casos  diagnosticados  en nuestro  hos-
pital,  uno  de  ellos con  manifestación  típica  y otro,  atípica.

El  primer  caso  se trató  de  un  varón  de  35  años  con  una
tumoración  en la  cara  volar  de  la  muñeca  derecha,  presente
desde  hacía  2  años,  pero  que  había  crecido  en  los  últimos
meses.  El  paciente  refería  dolor  en  la  muñeca  e  historia
de  traumatismo.  La  radiografía  simple  mostró  una  calci-
ficación  adyacente  al extremo  distal  del  cúbito,  sin  clara
dependencia  ósea  (no mostrada);  mientras  que  la tomogra-
fía  computada  (TC)  corroboró  la  presencia  de  una  lesión  de
localización  metafisodiafisaria,  que  evidenciaba  continuidad
con  la  cortical  ósea  cubital  posterior,  sin afectación  medular
evidente.  La  lesión  tenía  márgenes  bien  definidos  y  matriz
osteoide  (fig. 1). La  resonancia  magnética  (RM)  constató
la  ausencia  de  afectación  de  la  medular  ósea  (fig.  2)  y  el
resultado  de  la  biopsia  confirmó  la POPB.

El  segundo  caso fue  otro  varón  de  23  años  con  una  tumo-
ración  dolorosa  en el  hueco  poplíteo,  que  había  crecido  en
el  último  mes.  El paciente  no  tenía  antecedente  traumático
ni  fiebre  o síndrome  constitucional.  A la  palpación  la tumo-
ración  era firme  y no  móvil.  La  radiografía  simple  mostró  una
lesión  de  localización  metafisodiafisaria,  dependiente  de la
cortical  femoral  y  de  dudosa  continuidad  con la  medular,  con
morfología  irregular  y matriz  osteoide (fig. 3).  En  la TC  se
confirmaron  los  hallazgos  (fig.  4a) y, además,  se  detectó  un
área  de  posible  afectación  de  la  medular  periférica  (fig. 4b).
Se  completó  el  estudio  con RM  y  gammagrafía  ósea  (no mos-
tradas)  y,  ante  la  sospecha  de  malignidad,  se  realizó  una
biopsia  con  resultado  de  POPB.

La  POPB  es un tumor  benigno  poco  frecuente,  localmente
agresivo  y  de  etiología  desconocida.  La teoría  más  acep-
tada  sugiere  que  se  trata de  una  fase  intermedia  dentro
del  proceso  reactivo  continuo  entre  la periostitis  florida  y la

Figura  1  Tomografía  computada  de  muñeca  en  el plano  axial
con  lesión  ósea  yuxtacortical,  bien  delimitada  (flecha),  en  con-
tinuidad  con  la  cortical  ósea  cubital  (cabeza  de  flecha).

exóstosis en  torreta4---6.  Sin  embargo,  no existen  suficientes
datos  que  comprueben  con certeza  esta hipótesis,  ya  que  las
lesiones  suelen  biopsiarse  en  la  segunda  etapa  (POPB),  alte-
rando  el  proceso.  Debido  a que  su etiología,  historia  natural
y  curso  clínico  no  son bien conocidos,  el  manejo  debe  ser
llevado  a cabo  por  un  comité  multidisciplinario7.

La  lesión  tiene  una  consistencia  dura  y  un  crecimiento
lento,  con o sin  dolor  dependiendo  del efecto  de  masa  que
ejerza1. En  más  del  50%  de los  casos,  los  pacientes  refie-
ren  historia  previa  de  traumatismo,  aunque  no  es  un dato
común7.

El mayor  reto  para  el  radiólogo  consiste  en  diferenciar
esta  entidad  del osteosarcoma  parostal,  dada  su relación
con  el  periostio.  Es  muy importante  también  la distinción
con  otras  entidades  benignas,  como  el  osteocondroma,  el
condroma  perióstico  y  la  miositis  osificante,  ya  que  la  POPB
requiere  una  resección  amplia  y hasta  en  el  55%  de los  casos
presenta  recidiva4.

Su  localización  típica  puede  ayudar  al diagnóstico  dife-
rencial,  en  tanto  el  osteocondroma  y  el  osteosarcoma

Figura  2  Resonancia  magnética  de muñeca  en  plano  axial  con
secuencia  potenciada  en  T2  con  saturación  espectral  de  la  grasa
(Fat Sat)  visualiza  una lesión  compatible  con  POPB,  de  bor-
des bien  delimitados,  intensidad  de  señal  alta  y  discretamente
heterogénea  (flecha),  con  ausencia  de afectación  medular.
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parostal  son  extremadamente  raros  en  los  huesos  pequeños
de  las  manos  y  los pies  (siendo  esta  la  localización  más
frecuente  en  la POPB).  Al respecto,  la  miositis  osificante
suele  localizarse  de  forma  adyacente  a los  huesos  largos,
con  mayor  asociación  a traumatismo  previo  y un patrón  de
osificación  centrípeto7.

En  imágenes  la  POPB  se identifica  como  una  masa  osifi-
cada,  bien  delimitada  y de  localización  yuxtacortical,  con
una  base  amplia  de  implantación  afectando  al periostio8.  El
hueso  subyacente  presenta  apariencia  normal,  sin  afecta-
ción  medular,  esclerosis  reactiva  o  periostitis2.  Existe  algún
caso  descrito  en  el  que  la  POPB  muestra  continuidad  con  la
medular  ósea,  por lo  que  la ausencia  de  este  hallazgo  típico
no  descarta  la  enfermedad2.

La  RM  es  muy  útil  para  una  mejor  caracterización.  Revela
una  lesión  hipointensa  en  secuencias  potenciadas  en T1
e  hiperintensa  de  forma  variable  en secuencias  potencia-
das en  T2  y recuperación  de  inversión  en tiempo  corto
(STIR),  mostrando  realce  homogéneo  tras  la administración
de  contraste9.

La POPB  no requiere  realización  de  biopsia  en casos
típicos,  ya  que  la  imagen  y  las  características  clínicas  son
suficientes  para  establecer  el  diagnóstico.  Se  recomienda  un
seguimiento  de  6  meses9.  En  casos  atípicos,  es  obligatoria
la  biopsia  y el  estudio  anatomopatológico  para  establecer  el
diagnóstico  y  descartar  el  osteosarcoma  parostal,  ya que  las
manifestaciones  raras,  como  la continuidad  con la medular
ósea  o  la afectación  de  la  cortical,  deben  ser  diferenciadas
de  la  patología  maligna.

Saludos  cordiales,
Los  autores

Figura  3  Radiografía  simple  lateral  de la  rodilla  derecha
muestra  una  lesión  calcificada  de  localización  metafisodiafisaria
en  el fémur  distal  (flecha).

Figura  4  La  tomografía  computada  de  rodilla  evidencia  (a)  en  plano  sagital  una  lesión  dependiente  de  la  cortical  posterior  del
fémur (flecha)  y  (b)  en  plano  axial  una lesión  dependiente  de la  cortical  y  esclerosis  de la  medular  periférica,  sugestiva  de afectación
de la  misma  (cabeza  de  flecha).
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18F-DOPA PET/TC para el
diagnóstico del hiperinsulinismo
congénito

18F-DOPA PET/CT for the diagnosis of
congenital hyperinsulinism

Estimada  Editora:

El hiperinsulinismo  congénito  (HIC)  es una  enfermedad
poco  frecuente,  de  causa  genética,  que  produce  hipoglu-
cemia  debido  a la  secreción  excesiva  y/o  desordenada
de  insulina.  De no ser detectada  tempranamente  produce
un  severo  daño  neurológico  con un impacto  importante
en  el  desarrollo  del niño.  Se  han descrito  mutaciones
en  nueve  genes  como  causa  de  HIC,  aunque  histológica-
mente  se  describen  tres  tipos  mayores  de  esta entidad
(difuso  [50%],  focal  [40%]  y  atípico  [10%]),  cuyo  manejo
difiere  drásticamente1.  Los  pacientes  con  enfermedad  focal
requieren  una  pancreatectomía  parcial  que  remueva  la
zona  de la  lesión  para  proveer  una  cura  completa  sin  las
comorbilidades  de  la  pancreatectomía  total.  Esta  inter-
vención  queda  restringida  para  la enfermedad  difusa  sin
respuesta  al  tratamiento  médico,  cuya  morbilidad  es la
diabetes  mellitus  iatrogénica  y  la  insuficiencia  pancreática
exócrina2.

En  Finlandia  la  incidencia  del HIC  se calcula  en  1  por
cada  50  000  recién  nacidos  en  población  general,  cifra  que
aumenta  hasta  1  por  cada  2500  recién  nacidos  en  cohor-
tes  con  consanguinidad,  como  las  estudiadas  en  Arabia3.
Hasta  la  fecha,  en  Argentina  no  existen  estadísticas  ni
publicaciones  sobre  el  diagnóstico  con 3,4-dihidroxi-6-  18 F-
fluoro-L-fenilalanina  (18F-DOPA)  por  tomografía  computada
por emisión  de positrones  (PET/TC)  de  esta enfermedad.

La  18F-DOPA  es un radiotrazador  análogo  de la  L-DOPA,
que  ingresa  a las  células  a través  del  sistema  transporta-
dor  de aminoácidos,  para  posteriormente  ser  transformada
en  dopamina  por  la acción  de  la  L-DOPA  decarboxilasa.
Se  ha  demostrado  que  las  células  neuroendocrinas  y  las
células  B  de los  islotes  pancreáticos  expresan  la enzima
decarboxilasa,  por lo que  el  radiotrazador  es captado,
decarboxilado  y  almacenado  en  el  citoplasma  para  ser
excretado  mediante  gránulos  por las  células  exócrinas  y
endócrinas  del páncreas4.  Por  ello,  el  HIC puede  ser diag-
nosticado  mediante  el  estudio  de 18F-DOPA  PET/TC.

No  obstante,  la  posibilidad  de falsas  interpretaciones
debe  ser considerada  por múltiples  factores.  Entre  ellos,  la
subestimación  de la  captación  de lesiones  de menor  tamaño
que  la  resolución  espacial  del equipo, las  imágenes  no
corregidas  por  el  efecto  del volumen  parcial,  la  lesión  focal
amplia  que  puede  confundirse  con la  variante  difusa,  la
lesión  localizada  junto  al órgano  que  capta  fisiológicamente
18F-DOPA  (como  la  vía  biliar  y el  sistema  urinario)  y la
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