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Enfermedad de Engelmann

Presentacién de un nuevo caso y revisién de la literatura

J. L. GARCI', R. CATALA* y F. APARISI?

RESUMEN

Los autores presentan un caso raro de enfermedad ¢sea. La enfermedad

de Engelmann.

Se trata de una displasia 6sea generalizada, que afecta a los huesos de
osificacion desmal y cuya etiologia permanece desconocida, como la de otros

procesos displasicos.

Dicha enfermedad se caracteriza por un engrosamiento de las corticales

déseas con la consiguiente disminucion de la cavidad medular y aumento gene-
ralizado del diametro, confiriendo a los huesos un aspecto fusiforme caracte-
ristico. Debido a sus peculiaridades se trata de una entidad que tnicamente
posee un diagnéstico radiolégico, sin que hayamos encontrado en la revision

de la literatura otros datos tan caracteristicos.

En este trabajo se reine toda la casuistica mundial hasta Ia fecha, 88 ca-
sos, siendo éste el tercero que aparece en Espaia (14 y 33).

Descriptores: Engelmann, sindrome.

SUMMARY

The authors present a rare condition of progressive dysplasia: Engel-

mann’s Disease.

It is a general bone dysplasia affecting bones of membranous ossification.
The etiology is not know, like the etiology of other dysplasias.

The disease is characterized by thickening of the cortices of the shafts
with a narrowed meduliar cavity and a general increase of its diameter,
having the bones a fusiform aspect.

This affection only has a roentgenografic diagnosis and we where not
able to find in the literature review such typical signns.

We have reviewed every case published in the world until today, 88 cases.
This is the third case published in Spain (14, 33).

Key words: Engelmann sindrom.

Introduccion

La enfermedad de Engelmann es una
displasia Osea generalizada con cierto
predominio hereditario, que se caracte-

(1) Jefe de Seccién.
dico residente.

(2) Médico adjunto.

(3) Mé-

riza por un aumento de la cortical de
los huesos que poseen osificacién des-
mal, lo que da lugar a:

-— Aumento del didmetro y aspecto fusi-
forme de los huesos.

—- Disminucién de la cavidad medular.

— Esclerosis.
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Hasta la fecha, unicamente se habfan
recopilado 77 casos (25), y nosotros apor-
tamos 16 mds, de los cuales uno ha sido
vivido por nosotros, y los otros 15 pro-
ceden de la revisién de la literatura mun-
dial.

Los motivos que nos han llevado a
su publicacién son su rareza, ya que es
el tercer caso que se publica en Espafia
(14, 33), y por otra parte, el que se trate
de una enfermedad que posee un diag-
nostico de certeza radiolégico, como
queda demostrado en la revisién de la
literatura. No obstante, plantearemos el
diagndstico diferencial con todas las en-
fermedades Gseas que posean alguna de

F1G. 1. — Aspecto tubular de brazos y piernas
por desaparicion de los relieves musculares.
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las caracteristicas radioldgicas de esta
enfermedad.

El epénimo enfermedad de Engel-
mann-Camurati aparece en un trabajo de
NEUHAUSER, en 1948 (38), refiriéndose a
un tipo de displasia dsea que se habia
descrito hacia unos afios y sobre la cual
existian diferentes descripciones y deno-
minaciones.

El primer caso que se cataloga de
este tipo de displasia se atribuye a Coo-
KAYNE, en 1920 (10).

Dos afios mds tarde, CAMURATI (6)
presenta un caso de «osteitis heredita-
ria simétrica».

En 1929, ENGELMANN (12) hace la pri-
mera recopilacién de casos de este tipo
de displasias y aporta la primera descrip-
cién clara de esta enfermedad, asignan-
dole el nombre de «Osteopatia hiperosté-
sica esclerosante multiple infantil» y le
atribuye un origen hematopoyético.

En la actualidad atin existe cierta
controversia en cuanto a la denominacién
de esta enfermedad; de ahi la dificultad
que supone la revisién bibliogrédfica de
la misma. Nosotros hemos encontrado
las siguientes denominaciones:

— Enfermedad de Engelmann. Displasia
diafisaria progresiva: NEUHAUSER,
1048 (38).

— Esclerosis poliostdtica infantil: Cas-
succlo, 1949 (7).

— Hiperostosis esclerosante simétrica
hereditaria de las diéfisis: PERASSI,
1954 (41).

—- Hiperostosis diafisaria progresiva:
GULLEDGE, 1951 (22).

— Poliosteopatia condensante simétrica
hereditaria: BATTAGLIA.

La primera denominacién es la que
hoy se acepta en la mayorfa de los tra-
bajos.
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Caso clinico—Se trata de un varén que
cuenta en la actualidad 5 afios de edad, que
hace tres afios ingresé en el Centro de Reha-
bilitacién de la Ciudad Sanitaria La Fe, aque-
jando un trastorno de la marcha, caracteri-
zado por inestabilidad y fatigabilidad. Ante-
cedentes familiares sin interés, y como ante-
cedentes personales relatan los padres que
comenzd la deambulacién a los 16 meses, se-
parando excesivamente las piernas y que se
fatigaba muy pronto.

A la exploracién fisica dnicamente llama
la atencidn una pérdida de relieves musculares
tanto en miembros superiores como inferiores,
sin que posteriormente se detecte ninguna al-
teracion neuromuscular.

Asimismo fueron normales tanto la anali-
tica como las exploraciones otorrinolaringold-
gica y oftalmoldgica practicadas.

Estudio radioldgico.—El cuadro radiolégi-
co que presentaba consistia en una osteoscle-
rosis de las didfisis de los huesos tubulares,
calota y arco posterior del atlas producidas a
expensas de un engrosamiento de la cortical.

Las caracteristicas de este proceso esclero-
sante eran:

— Osteoesclerosis fundamentalmente dia-

fisaria.

— Engrosamiento de la cortical con dis-
minucién de la cortical, confiriendo a
los huesos un aspecto fusiforme, de
contorno liso.

— Bilateral y simétrica.

— Pérdida del relieve muscular en las ex-
tremidades.

Existia asimismo afectacién de la bdveda
craneal con zonas de esclerosis, proporcionan-
do un aspecto “nuboso” del mismo.

El estudio del resto del esqueleto fue nor-
mal, salvo una zona de osteosclerosis en arco
posterior del atlas.

Este cuadro puede considerarse como es-
pecifico de la enfermedad de Engelmann.

Hemos retrasado la publicacién de este
caso con el fin de poder contar con la evolu-
cién del mismo. Y asi, en controles anuales
realizados, no hemos constatado que las lesio-
nes se hayan hecho mds extensas o hayan
afectado otras regiones. Unicamente se han
visto sometidas 21 crecimiento normal del
individuo.

Comentarios

Recordemos que existen dos tipos de
osificacion:
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1. Directa o conjuntiva: En la cual
el tejido conjuntivo se transforma en
6seo directamente por depésito de sales
célcicas. Dentro de éste existen tres mo-
dalidades:

— Periostal.
— Membranosa.
— Endostal.

2. Indirecta o encondral: En la cual
existe una fase de cartilago.

Como ya hemos indicado anterior-
mente, las alteraciones radioldgicas apa-
recfan en los huesos que poseen el tipo
de osificaciéon directa. Esto queda de-
mostrado por el porcentaje de distribu-
cién obtenido de la revisién de la lite-
teratura.

F1G. 2. — Esclerosis de metacarpianos y falan-

ges, contorno fusiforme. o Fi1G. 3.—Escle-

rosis de la base del craneo, frontal y calota.

Asi mismo se aprecia esclerosis del arco pos-
terior del atlas.
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Revisién Caso

Localizacién literatura presentado Por 100

Créneo ... ... ... 63 + 71
Humero .. ... ... 67 + 74
Radio ... ... 63 + 71
Cubito ... ... ... 65 + 72
Mano ... ... ... 24 + 26
Fémur ... ... ... 79 + 88
Tibia ... ... ... 76 + 87
Peroné ... ... ... 71 + 80
Ple ues o s s 16 + 18
Clavicula ... ... 21 — 23
Columna ... ... 23 + 25
Costillas ... ... 16 — 18
Pelvis ... ... 20 — 22

Como se ve, nuestro caso presenta
una afectacién muy extensa, encontran-
dose lesién, incluso en los huesos tubu-
lares cortos, donde la incidencia de pre-
sentacién es menor.
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Los casos que poseen afectacion de
costillas y de claviculas presentan una
zona de esclerosis en sus tercios centra-
les, siendo normales los extremos que
poseen osificaciéon encondral.

En cuanto a la incidencia por edades
no existe ninguna preferencia y se citan
como mds jovenes los casos de MENI-
CHINI (34), de 1’5 meses y GVOzDANO-
viC (23), de tres meses, en ambos casos
se trata de hallazgos casuales.

En algunos casos se ha encontrado
incidencia familiar. Se piensa que puede
ser transmitido por un gen dominante
de penetracién inconstante. En nuestro
caso no existe, ya que han sido explora-
dos el mayor nuimero de familiares que
hemos podido.

F1G. 4.— Marcada esclerosis del reborde orbitario.

e FiIG. 5.—Esclerosis de los huesos

largos, contorno liso y fusiforme. Partes blandas de aspecto tubular.
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No existe tampoco ninguna mayor
incidencia por sexos o por razas.

Dado que algunos autores le han atri-
buido un origen de trastorno hematopo-
yético en gran numero de casos ha sido
investigado este sistema, y tUnicamente
podemos decir que existe un mayor pre-
dominio de anemias:

Investigado Anemia

Por 100

43 11 255

En nuestro caso existia una ligera
anemia.

Existe otro hecho que posee mds im-
portancia y que ha sido la causa de des-
cubrimiento de varios casos. El caricter
especial de la marcha con mayor aper-
tura de las piernas y sensacién de ines-
tabilidad. A este tipo de marcha se le ha
denominado «Marcha de pato». Nuestro
caso presentaba este tipo de marcha.
Aunque se produce casi de manera cons-
tante una falta de relieve muscular por
poco desarrollo del mismo no se ha cons-

F1c. 6. — Esclerosis de los metatarsianos sin afectacion de los hueso§ qﬁbicos. :
y 8.— Esclerosis de los huesos largos de la extremidad superior. Epifisis normales. Costi-
llas y claviculas normales.
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tatado ningun tipo de alteracién neuro-
muscular especifica del mismo.

De la misma manera, tampoco se ha
encontrado ningun tipo especial de alte-
racién histologica en las biopsias éseas
realizadas, salvo un aumento de las tra-
béculas de caracteristicas normales. En
nuestro caso no fue realizado este exa-
men.

Como se deduce de lo expuesto, los
tnicos datos especificos son los radiold-
gicos, encontrdndose en segundo lugar
los trastornos de la marcha, y en tercer
lugar, a mucha distancia, la anemia. Pese
a existir esta triada, sélo se acepta como
enfermedad de Engelmann si existe el
cuadro radioldégico descrito anterior-
mente.

Diagnéstico diferencial

Establecer el diagndstico diferencial
radiolégico de una displasia 6sea es muy
dificil, ya que los cuadros que presentan
son tan recortados que préacticamente

e FI1Gs T
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Z. desnal
difisis Cortical
h. largos  Contorno gruesa
E. de Engelmann Esclerosis Homogénea Extensa otras zonas liso fusiforme
Osteoartropatia
hiper. pulmonar + — + + — Engrosamiento
peridstico
Acropaquia
tiroidea + — + + — Engrosamiento
peridstico
Paquidermoperiostosis + + + + —_ Cortical gruesa
E. de Caffey + —_— + + — +
Hipervitaminosis “A” + — + + + Aposicién
peridstica
cortex gruesa
S. del nifio apaleado + — + + — Engrosamiento
peridgstico
Sifilis infantil 4+ + + + — +
Raquitismo
(fase de curacién) + —_ + — + -
E. de Gaucher + — + — + —
Mielofibrosis o
mieloesclerosis + + + + + —
Urticaria pigmentosa
0 mastocitosis + + + + + +
Hipercalc. idiopatica + — + + + Cortical gruesa
Fluorosis + + + + — Reaccién
peridstica
E. de Paget + —_ + + —  Cortical gruesa
Displasia fibrosa + — + + — Irregular
E. de Ribbing + + + + + +
Hiperfosfatasemia + + + + + Cortical gruesa
E. de Van Buchen + — + + + Engrosamiento
fusiforme
endéstico
Melorreostosis + + — + + Cortical gruesa
irregular
E. de Pyle + — + + —_
Osteopetrosis + + + + +  Cortical gruesa
Picnodisostosis + -+ + + + Cortical gruesa

forma gricil



Disminucién

Afectacién

de la cavidad bilateral

medular

y simétrica

Partes blandas
de forma
tubular

Otras manifestaciones
Marcha tipica, anemia

H

H

H

Secuelas
asimétricas

Bilateral

Bilateral

Bilateral

Puede ser
asimétrica

Generalizada

Dedos en palillo
de tambor

Hinchazén

Hinchazén

Calcificaciones

Masas de tejido
hematopoyético

Calcificaciones
metastdsicas

Puede haber
deformidad

Deformidades

Deformidades

Calcificaciones
partes blandas

Deformidades

Enfermedad pulmonar

Manifestaciones clinicas
fiebre-irritabilidad no falanges

Afecta metifisis
Tasa elevada de vitamina “A”

Antecedente traumdtico

Reaccién de Wasserman
Afecta metdfisis
aumentada

Afecta metéfisis
carencia de vitamina “D”

Puede afectar epifisis
forma en matraz

Esplenomegalia

Lesiones cutdneas
E. liticas éseas

Aumento de calcio
Bandas metafisarias

Calcificacién ligamentosa
Aumento de tasa de fluor
Generalizada

Manifestaciones clinicas
Fracturas patoldgicas
Generalizada

Generalizada

Puede haber dolor
Nec sintomas neuromusculares

Aumento de fosfatasa alcalina
Deformidades
Rara vez se afectan los huesos ctibicos

Afectacién facial
Afectacién neurolégica

Hipertelorismo
Nariz ancha - plana
Denticién defectuosa
Genu - Valgum

Esplenomegalia
Anemia
Hipercalcemia
Generalizada

Hipoplasia Mx. inferior
Talla corta
Generalizada
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son
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especificos de cada una de ellas. La

Unica forma de establecer un diagndstico
diferencial es considerando la lesién de
forma aislada, y si lo hacemos asi deben
incluirse en la lista todos los procesos

que

dan lugar a una osteosclerosis ex-

tensa. (Ver cuadro L)

nos

Conclusiones

Aunque existe una triada mas o me-
caracteristica los tnicos datos espe-

cificos son los radioldgicos.

Aunque se desconoce la etiologia de

la enfermedad, dada la distribucién ana-
témica de las lesiones, ésta debe radicar

en

un trastorno de la osificacién perids-

tica.
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