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RESUMO - A osteopoiquilose é uma displasia osteosclerdtica rara que mostra uma transmissao autossdmica
dominante e tem caracteristicas radiologicas especificas que nao apresenta clinica especifica; o diagnostico
¢ feito por achados radiologicos incidentais tipicos em pacientes que procuram tratamento para outros pro-
blemas médicos. A osteopoiquilose pode ser confundida com metastases osteobldsticas, esclerose tuberosa e
mastocitose 6ssea. Relatamos uma mulher de 37 anos queixando-se de dor e edema no punho ha 20 dias. A
paciente foi submetida a avaliacio com ressonancia magnética, apresentando ossos do carpo e regides epi-
fisarias do radio e ulna, além de metacarpos e algumas falanges, com diversos focos escleréticos dispersos.
Em seguida, para nova avaliacdo, a paciente realizou radiografias de joelhos, ombros e punhos, confirmando
os focos esclerdticos encontrados na ressonancia magnética, confirmando o diagnéstico de osteopoiquilose.

DESCRITORES - Osteopecilose, Doencas Osseas, Radiografia, Imagem por Ressonincia Magnética.

INTRODUCAO cientes que procuram tratamento para outros pro-
blemas médicos.?

A osteopoiquilose pode ser confundida com
metastases osteoblasticas, esclerose tuberosa e mas-
tocitose Ossea devido a semelhanca nos exames de
imagem.' Essas doencas devem ser consideradas no

diagnostico diferencial.!

A osteopoiquilose, também conhecida como
doenca do osso manchado ou osteopatia conden-
sante disseminada, € uma displasia osteosclerdtica
rara que apresenta uma transmissdo autossdmica
dominante e caracteristicas radiologicas caracteris-
ticas.'

E uma doenca frequentemente encontrada con-
comitantemente com a osteopatia estriada e a me-
lorreostose.* Alguns pesquisadores acreditam que
elas representam um espectro da mesma condicio
denominada displasia 0ssea esclerosante mista.” De
fato, evidéncias genéticas recentes sugerem que es-
sas condi¢cdes estao relacionadas a uma mutacao de

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino de 37 anos com
queixa de dor constante e edema no punho direito
ha 20 dias. Nega outras queixas ou comorbidades,
assim como traumas ou cirurgias. Nota-se discreto
edema do punho ao exame fisico, sem limitacao

perda de fun¢io do gene LEMD3.?

A prevaléncia € de cerca de 1 /50.000 e o diag-
nostico pode ser feito em qualquer faixa etiria.?
Embora as lesdes sejam observadas em ambos os
sexos, sa0 mais comuns em homens.? Nao ha carac-
teristicas clinicas especificas; o diagndstico € feito
por achados radiologicos incidentais tipicos em pa-
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funcional.

A paciente foi submetida a avaliacio com exa-
me de ressondncia magnética que demonstrou di-
versos focos esclerdticos dispersos sem realce pelo
contraste nos 0ssos do carpo, nas regioes epifisarias
do radio e ulna, além dos metacarpos e algumas
falanges (Figura 1). Apresentou, também, tenossino-
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vite extensora e lesdo dssea compativel com encondro-
mas no segundo metacarpo.

FIGURA 1: RESSONANCIA MAGNETICA DO PUNHO DIREITO NO
CORTE CORONAL NA SEQUENCIA PONDERADA EM DP EM A, T1
EM B E T2 SPIR EM C DEMONSTRA OS OSSOS DO CARPO E AS RE-
GIOES EPIFISARIAS DO RADIO E ULNA, ALEM DOS METACARPOS,
APRESENTANDO VARIOS FOCOS ESCLEROTICOS DISPERSOS, SEM
REALCE POR CONTRASTE (SETA BRANCA), CARACTERIZANDO A
OSTEOPOIQUILOSE. TAMBEM E CARACTERIZADA LESAO OSSEA
COMPATIVEL COM ENCONDROMA NO 2° METACARPO (SETA CIN-

ZA).

Em seguida, para nova avaliacao, a paciente reali-
zou radiografia simples dos joelhos, ombros e punhos,
confirmando os focos escleréticos encontrados na res-
sonancia magnética, caracterizando a osteopoiquilose
(Figura 2).

FIGURA 2: RADIOGRAFIA DE OMBRO DIREITO, JOELHO DIREITO
E PUNHO DIREITO DEMONSTRANDO DIVERSAS LESOES OSTEO-
BLASTICAS ARREDONDADAS, COMPATIVEIS COM OSTEOPOIQUI-
LOSE.

A paciente foi tratada com sintomaticos e orienta-
da a fazer o controle evolutivo por se tratarem de le-
soes benignas do tipo “nao toque” (don t touch lesion).

DiscussAo

Embora a osteopoiquilose geralmente permaneca
assintomatica, a associacdo com o derrame articular
ocorre em 15% a 20% dos pacientes com dor articular
moderada.® A osteopoiquilose nio apresenta achados
clinicos tipicos, o diagnéstico geralmente € radiolégico
ou incidental.® As lesdes surgem na infincia e persistem
por toda a vida, podendo variar em tamanho, nimero

e até mesmo desaparecer.'

As lesoes radiologicas de osteopoiquilose sao ti-
picas e sdo caracterizadas por numerosas lesoes escle-
roticas simétricas, homogéneas, bem circunscritas, pe-
quenas (1-10 mm de didmetro), redondas ou ovais.’
As dreas mais comumente afetadas sao as epifises dos
0ssos tubulares curtos e as metifises dos ossos lon-
gos. Além disso, relata-se que ossos do carpo, 0ssos
do tarso, escipula, pelve e sacro siao freqiientemente
afetados.® Estas dreas acometidas sio resultado de uma
anormalidade no processo de maturacao 6ssea endo-
condral e correspondem a remodelacio antiga e inativa
de trabéculas esponjosas em localizacoes epifisdrias e
metafisarias.” A distribuicio e a aparéncia dessas den-
sidades estao relacionadas a deformacio mecinica nas
trabéculas esponjosas dessa drea especifica do sistema
esquelético.”

Radiologicamente, podem ser observadas muitas
lesoes esclerdticas de estrutura simétrica e homogénea,
tipicamente circulares ou ovoides; cada lesio tem o
tamanho de alguns milimetros.® Essas lesoes sio mais
proeminentes nos 0ssos longos e nas regides metafi-
saria e epifisaria da bacia; sdo, também, comuns nas
falanges e nos tecidos esponjosos dos ossos do tarso
e do carpo.® Na avaliacio histologica, estas lesoes es-
clerdticas apresentam-se como condensacdes focais de
0sso compacto lamelar dentro da esponjosa.! Os acha-
dos microscopicos encontrados nas ilhotas dsseas sio
iguais ao da osteopoiquilose.!

As complicacdes da osteopoiquilose sao raras, mas
casos de osteossarcoma, condrossarcoma e tumor de
células gigantes foram relatados, embora nenhuma as-
sociacao definitiva tenha sido estabelecida.! Devido a
possibilidade do desenvolvimento do osteossarcoma
estar associado a osteogénese ativa na osteopoiquilose,
o acompanhamento periédico dos pacientes com oste-
opoiquilose também € importante.®

CONCLUSAO

Embora a osteopoiquilose seja uma condi¢ao rara,
especialmente em pacientes jovens, ela ¢ diagnosticada
por meio de achados radiologicos tipicos. Portanto, o
diagnostico radiologico desses raros pacientes ¢ impor-
tante para evitar métodos invasivos desnecessarios de
diagnostico e tratamentos agressivos.

As lesoes radiologicas da osteopoiquilose podem
frequentemente ser confundidas com metastases Osse-
as osteobldsticas devido a sua semelhanca. Por esse
motivo, o diagnostico preciso dessa doenca benigna é
importante.
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ABSTRACT - Osteopoikilosis is a rare osteosclerotic dysplasia that shows an autosomal dominant transmission and
has characteristic radiological features, there are no specific clinical features; diagnosis is made by incidental typical
radiological findings in patients seeking treatment for other medical problems. Osteopoikilosis can be confused with
osteoblastic metastases, tuberous sclerosis, and bone mastocytosis. We report a 37-years-old woman, complaining
of pain and swelling in the wrist 20 days ago. The patient submitted to MRI for evaluation, showing carpal bones
and epiphyseal regions of radius and ulna, as well as metacarpal and some phalanges, presenting several scattered
sclerotic foci. After that for further evaluation, the patient was referred for radiographs of the knees, shoulders, and
wrists, confirming the sclerotic foci found in MRI, confirming the diagnosis of osteopoikilosis.
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