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\ La enfermedad de Rlbbmg es una patologla rara. Se caracteriza por ser una forma de dlspla5|a esclerosa gue presenta un crecimiento endostlco y perlostlco
. benigno en la diafisis de huesos largos respetando la epifisis. Los huesos afectados suelen ser |a tibia y el fémur. La enfermedad suele manifestarse enla 42y |
4% 52 década de la vida. La etiologia es desconocida pero se cree que es causado por cambios genéticos como mutaciones en el gen TGFB1.

" Dado que su aparicidn es tan rara y debido al desconocimiento de esta infrecuente enfermedad, el diagndstico a menudo se retrasa y puede confundirse con
W otras displasias dseas esclerosantes, enfermedades metabdlicas o incluso osteomielitis. Por lo tanto, la mayoria de las veces la enfermedad de Ribbing se
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Figura 3A. Fresado endomedular
intraoperatorio

EI dlagnostlco diferencial de la enfermedad de Ribbing es principalmente con Ia enfermedad de Engelmann Camuratl y la osteomielitis.
La enfermedad de Engelmann-Camurati es una displasia esclerosante hereditaria con herencia autosomica dominante que afecta a los ninos. Involucran a la

, { fresado intramedular. Engelmann-Camurati es bilateralmente simétrica, mientras que la enfermedad de Ribbing es unilateral o bilateralmente asimétrica.

|

8 La resonancia magnética (MRI) confirma la presencia de esclerosis y generalmente revela edema de médula ésea en la diéfisis de los huesos afectados. A |
8 menudo se diagnostica inicialmente como osteomielitis de bajo grado.

Wl Las opciones de tratamiento para la enfermedad de Ribbing pueden incluir medicamentos: antiinflamatorios no esteroides (AINE), bifosfonatos y s i)
(U prednisona. Si los medicamentos no ayudan a resolver los sintomas se puede recomendar un tratamiento quirdrgico que consiste en un fresado
S intramedular. el
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muchas veces desapercibido. Una ausencia de sighos de infeccion o de eV|denC|a de actividad metabdlica anormal en sangre junto con una clinica de dolor y
unas pruebas de imagen sugerentes de displasia esclerosa diafisaria nos puede ayudar en su dlagnostlco
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