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Encondroma intraselar en nifia
con enfermedad de Ollier

Intrasellar enchondroma in female child with
Ollier disease

Sr. Editor:

Los osteocondromas son tumores muy infrecuentes que
representan menos del 0,1-0,2% de los tumores intracra-
neales’. Ocurren principalmente en la base del craneo y mas
raramente en la region hipofisaria; el diagnostico diferencial
con otros tumores de esta area es importante. En ocasiones
forman parte de enfermedades con encondromas generali-
zados, como la enfermedad de Ollier y el sindrome de
Maffucci'3.

Presentamos el caso de una paciente de 6 afhos y 11 meses
que consulta por retraso en el lenguaje (déficit de vocabulario,
falta de fluidez verbal y dificultades para la lectoescritura).
Como Unico antecedente le habian diagnosticado a los 3 afos
enfermedad de Ollier, con extirpacion de un encondroma en el
clbito izquierdo.

Presenta adecuada velocidad de crecimiento, sin
clinica de alteraciones tiroideas, sin inicio puberal ni
poliuria/enuresis. No presenta alteraciones en la vision,
focalidad neurologica, crisis convulsivas ni otras manifes-
taciones clinicas. La exploracion de pares craneales es
normal.

En el estudio se realiza RM cerebral, en la que se observa
lesion solida centrada en la region selar con extension
supraselar (fig. 1). A continuacion se realiza tomografia
computarizada (TC) con reconstruccion tridimensional:
sospecha de osteocondroma selar con extension supraselar
e invasion del seno cavernoso izquierdo (fig. 2).

El estudio endocrinolégico esta dentro de la normalidad:
ACTH de 60pg/ml, cortisol basal de 21,3 ug/dl, prolactina
de 16,39 ng/ml, TSH de 2,43 uUI/ml, T4 libre de 1,5ng/dl,
T3 total de 1,46 ng/ml, IGF-1 de 141 ng/ml.

Ante la sospecha de encondroma, se realiza reseccion
parcial de la lesion selar mediante cirugia transesfenoidal.
La anatomia patoldgica confirma osteocondroma extradural
del tercio anterior del clivus.

Tras intervencion quirdrgica, no se constata poliuria ni
polidipsia ni otras complicaciones.

Discusion

Los encondromas son tumores benignos, de origen cartila-
ginoso, que habitualmente aparecen en la proximidad
del cartilago de crecimiento, y su localizacion mas frecuen-
te son los huesos cortos de manos y pies. El sindrome de
Ollier (incidencia 1/100.000) y el sindrome de Mafucci son 2
entidades en las que existe aparicion de multiples encon-
dromas. En el segundo caso van asociados a la presencia de
hemangiomas, con gran proliferacion vascular®>.

La clinica en el sindrome de Ollier suele aparecer en la
primera década de la vida, habitualmente como masas de
consistencia 6sea en los dedos, pero también puede manifes-
tarse como acortamiento o deformidades de extremidades o

Figura 1

Ay B. Resonancia magnética en la que se evidencia lesion solida de origen selar, que se extiende supraselarmente.

C. Imagen de tomografia computarizada (TC) con sospecha de osteocondroma selar.
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Figura 2 A. tomografia computarizada (TC) con reconstruc-
cion tridimensional: sospecha de osteocondroma selar con
extension supraselar e invasion del seno cavernoso izquierdo.
B. Ampliacion de la imagen.

con fracturas patologicas. En el sindrome de Maffucci existen
lesiones al nacimiento en el 25% de los casos y aparicion de
éstas antes de la pubertad en el 80%*°.

La etiopatogenia del sindrome Ollier es alin desconocida.
Aunque se considera una enfermedad de aparicion esponta-
nea existen trabajos en los que se han identificado
mutaciones en el gen del receptor de la hormona paratiroi-
dea (PTHR1, 3p22-p21.1)°.

Los osteocondromas hipofisarios son muy infrecuentes,
con menos de 20 casos descritos en la literatura médica.
Tienen claro predominio femenino, con un pico de inciden-
cia en la tercera década de la vida en los casos no asociados
a enfermedades sistémicas. El origen es desconocido, pero
se piensa que puede estar en los fibroblastos del diafragma
selar'.

La clinica mas frecuente se corresponde con defectos
visuales, fundamentalmente la hemianopsia bilateral, por
compresion del quiasma optico o de pares craneales. Junto a
éstos pueden aparecer sintomas de insuficiencia hipofisaria
y, menos frecuentemente, sintomas de masa intracra-
neal™7,

En los estudios de imagen, tomografia computarizada (TC)
y resonancia magnética (RM), los hallazgos hipofisarios mas
frecuentes son las alteraciones de la silla turca, las
calcificaciones intraselares (60%), la destruccion (50%), el
agrandamiento, el edema peritumoral, etc'>%,

El diagndstico diferencial es dificil ya que no existen
caracteristicas radiologicas patognomodnicas; hay que ha-
cerlo con otros tumores de posible aparicion intraselar,
como cordomas, meningiomas, craneofaringiomas y adeno-
mas hipofisarios. La anatomia patoldgica es clave en su
identificacion.

Los encondromas que afectan a las extremidades y que
cursan de forma asintomatica requieren un simple seguimien-
to. Por el contrario, la presencia de complicaciones (fracturas
patologicas, defectos de crecimiento o malignizacion) es
indicacion de extirpacion. La localizacion intraselar es siempre
indicacion de cirugia.

El riesgo de malignizacion en condrosarcomas es mayor en
los casos asociados a enfermedad sistémica que en los casos
aislados. En la enfermedad de Ollier se estima un riesgo de
malignizacién (condrosarcoma) entre el 20 y el 50% de los
casos. En los casos de sindrome de Mafucci este riesgo de
malignizacion es mayor. Los signos que deben vigilarse son la
erosion cortical, la invasion de tejidos blandos asi como la
irregularidad de la superficie tumoral”°.

En nuestro caso, debido a las dificultades técnicas, solo ha
sido posible la extirpacion parcial de la masa, que debe
completarse en un futuro para evitar complicaciones.
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Neuropatias compresivas del nervio
mediano: ligamento de Struthers y tunel
carpiano

Median nerve compression neuropathies:
Struthers ligament and carpal tunnel

Sr. Editor:

Los sindromes de atrapamiento del nervio mediano consti-
tuyen una enfermedad muy frecuente en el paciente adulto
(el 1% de la poblacion adulta global), pero su aparicion en
nifios es mucho mas rara.

El nervio mediano se puede atrapar a nivel del codo y del
antebrazo:

1. Entre el ligamento de Struthers y la apofisis supracondi-
lea, en el tercio distal del humero (caso 1).

2. Por la expansion aponeurotica bicipital o lacertus fibrosus
que cruza sobre el mediano a la altura del codo.

3. Dentro del musculo pronador redondo, bien por hiper-
trofia de éste o por fibrosis de la fascia (sindrome del
pronador).

4. Arcada del flexor com(n superficial de los dedos, que el
mediano cruza por abajo’.

A nivel de la muieca, la compresion nerviosa se produce
en el ligamento anular anterior del carpo y la fascia
antebraquial (sindrome del tanel carpiano [STC]) (caso 2).

Caso 1. Nina de 11 anos diagnosticada inicialmente de
osteocondroma en el himero distal, que presenta dolor de
un afo de evoluciéon en la cara anterointerna del codo
izquierdo. Presenta dolor en los dedos con la extension del
codo. En la exploracion se palpa una tumoracion sélida a
este nivel. En la extensién forzada del antebrazo se
evidencian parestesias en el territorio del nervio mediano.

En la radiografia simple de codo se aprecia una apofisis
o6sea supracondilea con direccion anterior y medial en el
lugar de la tumoracion (figs. 1a y b).

Se diagnostico de atrapamiento del nervio mediano entre
la apdfisis supracondilea y el ligamento de Struthers y se
realizd neurdlisis mediana y exostosectomia de la apofisis
osea. A un afo de la cirugia, la recuperacion es completa.

Caso 2. Nino de 8 afos con dolor y torpeza en ambas
manos de varios meses de evolucion. A la exploracion se
constataban parestesias y disestesias en territorios del
nervio mediano. Las alteraciones troficas eran evidentes
en su cara palmar (hiperqueratosis, alteracion neurotrofica
del sudor, coloracion de la piel amarillenta). Los signos de
Tinel y Phalen estaban presentes. El paciente no tenia
ningun antecedente familiar de STC.

Se diagnostico de STC idiopatico. En la cirugia se
constatd un engrosamiento importante del ligamento
retinacular anterior del carpo bilateral y se realizo
neurolisis a esta altura, con remision inmediata de los
sintomas (figs. 2a y b).

La apofisis supracondilea consiste en un espolon dseo que
surge en la cara anteromedial del tercio distal del himero, y
se orienta hacia la articulacion del codo. Se asocia a un
ligamento (el de Struthers) que se extiende desde la punta
de la apdfisis Osea hasta la epitroclea y forma un foramen
por el que discurre el nervio mediano y la arteria braquial o
una de sus ramas. El rango de incidencia observada en
humanos oscila entre el 0,28-2,7% y es mas comun en los
europeos®. Generalmente no origina sintomas y se descubre
de forma accidental como una tumoracion sélida en la

(ay b). Radiografia anteroposterior y lateral de codo.
Apofisis supracondilea.

Figura 1
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