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IMAGENES EN PEDIATRIA
Sindrome de Buschke-Ollendorff @CmssMark

Buschke-Ollendorff syndrome
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Nifio de un aio de edad presenta placas y micropapulas asin- El SBO asocia alteraciones cutaneas y dseas en las 2
tomaticas, hipopigmentadas confluentes, con distribucion primeras décadas de la vida, pero se han descrito pre-
metameérica en flanco (fig. 1 A) y muslo (fig. 1 B) izquier- sentaciones incompletas'. Se presenta como papulo-placas

dos desde el nacimiento. Diagndstico histopatologico: nevus blanco-amarillentas confluentes?. Los NTC son hamartomas
del tejido conectivo (NTC) (fig. 2 A-c). Su madre presentaba en los que los componentes de la dermis se encuen-
osteopoiquilia, confirmado mediante serie dsea. tran alterados. La osteopoiquilia es un hallazgo radiologico

N

Figura 1 A) Foto clinica. Papulas confluentes hipopigmentadas en el flanco izquierdo. B) Foto clinica. Papulas confluentes
hipopigmentadas en el muslo izquierdo.
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Figura 2  A) Estudio histopatologico con hematoxilina-eosina. Panoramica aparentemente sin lesiones, con discreto aumento de
la densidad de la dermis papilar (4x). B) Estudio histopatoldgico con orceina. Panoramica en la que se objetiva discreto aumento
de fibras elasticas (8 x). C) Estudio histopatoldgico con orceina, en el que se observan a mayor detalle las fibras elasticas agrupadas

de forma tosca (60x).

caracterizado por la presencia de hiperdensidades oseas
a nivel de la esponjosa de las epifisis y metafisis de los
huesos largos, pelvis, carpo y falange. Se requiere reali-
zar un rastreo éseo para detectarla, aunque probablemente
sea suficiente con estudiar los huesos mas frecuentemente
comprometidos®. En los Gltimos afos, se han identificado
varias mutaciones que causan pérdida de funcién de LEMD3
asociadas al sindrome“. Este gen codifica una proteina de
membrana nuclear que interviene en el remodelado 6seo y
del tejido conectivo. El SBO es una condicion benigna que
no supone ningn compromiso para el paciente. Es de espe-
cial importancia el conocimiento del sindrome, ya que el
principal diagnostico diferencial de las lesiones dseas son
las neoplasias. De esta forma, se reducen las pruebas com-
plementarias innecesarias.

Nuestro paciente constituye un caso de SBO familiar, aun-
que seria necesario realizar un rastreo 6seo del nifio para

completar el estudio. El caso de su madre constituye una
forma incompleta.
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