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Enfermedad de Ribbing: a proposito de un caso

Ribbing disease: apropos of a case

Sanchez de Ledn-Corral M,* de Rus-Aznar |,* Fernandez-Mardomingo Gutiérrez J,*
Tormo-Martinez S,* Sanz-Ferrando L*

Hospital Universitario de Torrejon. Torrejon de Ardoz, Madrid, Espafia.

RESUMEN. La enfermedad de Ribbing es una forma
rara de displasia 6sea esclerosante caracterizada por una for-
macion exuberante, aunque benigna, de hueso endostico y
periostio en la diafisis de los huesos largos. El diagndstico
se basa en criterios de exclusion, ya que las manifestaciones
clinicas principales implican dolor progresivo que no respon-
de a analgésicos, acompafiado de marcadores serol6gicos
normales. EI manejo del dolor constituye la piedra angular
del tratamiento y la cirugia parece ofrecer el enfoque mas
efectivo, a pesar de no contar con un algoritmo terapéutico
estandarizado. Los retrasos diagnosticos y terapéuticos aso-
ciados con la enfermedad de Ribbing, que pueden alcanzar
hasta 16 afios, impactan profundamente en la calidad de vida
de los pacientes. Por lo tanto, el propdsito de nuestro trabajo
es presentar un reporte de caso de la enfermedad de Ribbing
y realizar una revision bibliografica exhaustiva sobre el tema.
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Introduccion

La enfermedad de Ribbing, descrita en 1949, es una for-
ma rara de displasia 6sea esclerosante que afecta principal-
mente a mujeres después de la pubertad.! Se caracteriza por
una formacién exuberante pero benigna de hueso enddstico
y periostio en la diafisis de huesos largos, especialmente en
la tibia y en el fémur.? El diagnostico de esta enfermedad se
realiza por exclusion, ya que la sintomatologia principal se
basa en un dolor progresivo que no responde al tratamiento

ABSTRACT. Ribbing’s disease is a rare form of
sclerosing bone dysplasia characterized by exuberant yet
benign endosteal bone, and periosteum formation in the
diaphysis of long bones. Diagnosis relies on exclusionary
criteria, as the primary clinical manifestations entail
progressive pain unresponsive to analgesic therapy,
accompanied by serological markers within normal ranges.
Pain management constitutes the cornerstone of treatment,
with surgery appearing to offer the most efficacious
approach, despite the absence of a standardized therapeutic
algorithm. The diagnostic and therapeutic delays associated
with Ribbing’s disease, reaching up to 16 years, exert a
profound impact on patients’ quality of life. Hence, the
purpose of our work is to present a case report of Ribbing’s
disease and conduct a comprehensive literature review on
the subject matter.
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analgésico y presenta niveles normales de marcadores sero-
I6gicos.?

El tratamiento de la enfermedad de Ribbing se centra en
el control del dolor y, aunque la cirugia parece ser el método
mas efectivo para lograrlo,” actualmente no existe un algo-
ritmo terapéutico establecido.

El retraso en el diagnostico y en el tratamiento, que pue-
de llegar a ser de hasta 16 afios, tiene un impacto significa-
tivo en la calidad de vida de los pacientes.” Por tanto, el ob-
jetivo de nuestro trabajo es presentar un caso de enfermedad
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de Ribbing y realizar una revision de la literatura cientifica
disponible sobre esta condicion.

Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 47 afios con cuadro
de dolor continuo, intenso (8 en la escala visual analdgica
[EVA]) y subito en el tercio medio de la pierna derecha;
sin alivio nocturno ni respuesta a analgésicos. Como ante-
cedente tuvo un traumatismo hace cinco meses en la pierna
derecha.

Figura 1: Radiografias anteroposterior y lateral de pierna derecha que
muestran la lesion intradsea diafisaria.

En la exploracidn fisica se encontr6 dolor a la palpacion
en la prominencia 6sea de la tibia, a nivel del tercio medio.
La movilidad activa de la rodilla y el tobillo era completa,
ademas no se observaron alteraciones neurovasculares aso-
ciadas.

Se realizaron radiografias que demostraron una lesién
intradsea diafisiaria Unica, de localizacion central, con bor-
des definidos, periostio engrosado pero sin interrupcion y
sin signos de malignidad. No se observd afectacion de los
tejidos blandos ni destruccion 6sea adyacente (Figura 1).
La resonancia magnética confirmo los hallazgos descritos;
la lesion se caracterizd6 como inespecifica, con apariencia
esclerosa y ocupacion de toda la cavidad medular, con en-
grosamiento de ambas corticales (Figura 2). Se realizé una
gammagrafia 6sea que demostro una posible reaccion osteo-
génica avanzada con evidencia de patologia inflamatoria se-
cundaria a destruccion o6sea. Se realiz6 una biopsia incisio-
nal cerrada, que descarto lesiones infecciosas o0 neoplasicas.

Ante la persistencia de los sintomas, a pesar del trata-
miento analgésico y los resultados no concluyentes de las
pruebas de imagen y laboratorio, se realiz6 un exhaustivo
diagndstico diferencial y se lleg6 al diagnostico de enfer-
medad de Ribbing. Se opt6 por un tratamiento quirtrgico
mediante enclavado intramedular (Figura 3).

Procedimiento y evolucion

Se realizo6 enclavado endomedular de tibia, con imposi-
bilidad de progresion del fresado a través de la lesion. Se
realizé una ventana dsea anterior y limpieza de foco lesio-
nal. Durante el procedimiento, se produjo una fractura es-
piroidea proximal de tibia, que quedo bien reducida tras la
osteosintesis.

El postoperatorio inmediato discurri6 sin complicacio-
nes; la paciente fue manejada con tromboprofilaxis, pauta

Figura 2: Cortes coronales y sagitales de la resonancia magnética en los que se muestra lesion homogénea intradsea en tibia derecha.
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Figura 3: Radiografias anteroposterior y lateral tras el tratamiento quirtr-
gico mediante enclavado endomedular.

antibiotica, analgésica y cura de las heridas. Se dieron pau-
tas generales de descarga de la extremidad y ejercicios de
rehabilitacion en planta y ante la buena evolucidn, se de-
cidio alta a domicilio con revisiones posteriores en el hos-
pital. Durante las dos primeras semanas postoperatorias se
realizaron curas de la herida, con evolucién favorable.

En la revision del primer mes no encontramos cambios
en las radiografias de control, por lo que se autorizé carga
de la extremidad, a pesar de la persistencia de dolor en re-
pOosO.

Durante la revisidn del tercer mes postquirdrgico la pa-
ciente caminaba con dos muletas, pero no lograba extension
activa de la rodilla (fuerza 0/5). También se encontr6 atrofia
de la musculatura cuadricipital, con persistencia del dolor
en reposo. Se derivo a la paciente a rehabilitacion y se rea-
liz6 ecografia que mostr6 integridad del aparato extensor.

Al sexto mes postquirurgico, tras haber finalizado el pro-
ceso de rehabilitacién, la paciente tuvo mejoria del dolor
continuo en reposo, persistiendo dolor ocasional en la zona
de la incision. Se encontrd una evolucion satisfactoria de
la movilidad y la fuerza de la rodilla. La paciente asistira a
consultas de seguimiento al afio postoperatorio.

Enfermedad de Ribbing: revision de la literatura

La enfermedad de Ribbing es una forma rara de displasia
Osea esclerosante benigna que afecta a la osificacion intra-
membranosa. Se caracteriza por osteoesclerosis e hiperosto-
sis en las diafisis de los huesos largos.® Presenta un patron
hereditario autosémico recesivo y suele aparecer entre la
cuarta y quinta décadas de vida.

La etiologia de la enfermedad de Ribbing es incierta, lo
que dificulta contar con un tratamiento dirigido y limita la
disponibilidad de evidencia y datos para cada opcion tera-
péutica.®
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Los sintomas principales de la enfermedad de Ribbing
son dolor en los huesos largos que no responde a la analge-
sia, ausencia de marcadores seroldgicos especificos y prue-
bas de imagen inespecificas.

El diagnostico de la enfermedad se realiza mediante
radiografia simple, tomografia, resonancia magnética,
gammagrafia 0sea y biopsia, excluyendo otras posibles
condiciones. En las pruebas de imagen se observa un
engrosamiento cortical de la diafisis de los huesos lar-
gos y, en ocasiones, un estrechamiento del canal medu-
lar. La resonancia magnética confirma la presencia de
esclerosis y revela edema de la médula 6sea en la diafi-
sis.® La gammagrafia ¢sea es Gtil para determinar la ex-
tension de la enfermedad y para planificar la obtencion
de muestras de tejido. La biopsia puede ayudar en el
diagnostico diferencial y mostrar actividad histolégica
osteobléstica.

Existe un retraso diagnodstico significativo debido a la
ausencia de una clinica tipica y la obtencion de resultados
poco concluyentes en las pruebas, lo que lleva a multiples
visitas a los servicios médicos antes de obtener un diagnds-
tico preciso y recibir un tratamiento adecuado.

Diagndsticos diferenciales (Tabla 1)
Osteomielitis

En primer lugar, es importante descartar la osteomie-
litis aguda debido a su prevalencia y las implicaciones
clinicas que conlleva. La osteomielitis aguda es un pro-
ceso infeccioso e inflamatorio osteoarticular progresivo
que se caracteriza por un periodo de evolucién no mayor
a dos semanas desde el inicio de los sintomas hasta el
diagnostico. Tiene su origen en un foco infeccioso adya-
cente al hueso, via hematdgena o inoculacion directa. Se
trata de una enfermedad maés prevalente en nifios y debe
sospecharse en casos con clinica compatible, como fie-
bre, dolor local agudo de varios dias de evolucidn, signos
locales inflamatorios y sintomas constitucionales. Suele
ser un proceso unifocal que afecta con frecuencia a las
metéafisis de los huesos largos, especialmente el fémur, la
tibia y el himero. En la mayoria de los casos, el agente
causal aislado es el Staphylococcus aureus. El diagndsti-
co se basa en la historia clinica, pruebas de laboratorio,
estudios microbioldgicos y biopsia. Para establecer el
diagnostico de osteomielitis aguda, se requieren al menos
dos criterios, que incluyen manifestaciones clinicas ca-
racteristicas, resultado positivo en hemocultivo o cultivo
6seo y cambios radiologicos. El cultivo de la biopsia es
el método mas especifico. El tratamiento se basa en el
uso de antimicrobianos.’

En los adultos, en cambio, encontramos un proceso suba-
gudo o crénico secundario a una lesion abierta del hueso o
de los tejidos blandos, conocida como osteomielitis crénica.
El diagnostico y el tratamiento son similares a los de la os-
teomielitis aguda.
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Osteoma osteoide

El osteoma osteoide es una de las formaciones benignas
de hueso més frecuentes y su localizacion mas comuin es
la diafisis de los huesos largos. La clinica se caracteriza
por dolor en la zona de formacion 6sea, el cual disminuye
con el uso de salicilatos. Se puede descartar cuando la for-
macion oOsea es circunferencial y no se encuentra presente
un nidus lucente rodeado de una region esclerosante peri-
férica.®?

Enfermedad de Engelmann-Camurati

La enfermedad de Engelmann-Camurati debe consi-
derarse en el diagnostico diferencial, ya que se trata de
una displasia esclerosante hereditaria autosémica domi-
nante que afecta a nifios. A diferencia de Ribbing, la en-
fermedad de Engelmann-Camurati suele presentarse de
forma bilateral y simétrica, ademas puede estar asociada
con alteraciones neuroldgicas y hematopoyéticas.’® En
la biopsia se diferencia de Ribbing porque muestra ac-
tividad osteoblastica y osteoclastica, con la consiguiente
formacion y resorcion 6sea. El diagnostico se confirma
mediante estudios genéticos del gen TGFB1 y su muta-
cion en la regién 19913.4

Enfermedad de Van Buchem

La enfermedad de Van Buchem es una displasia 0sea es-
clerosante de caracter autosomico recesivo que se caracte-

riza por la hiperostosis endostica de la mandibula, créneo,
costillas, claviculas y diafisis de los huesos largos. Esto pue-
de manifestarse clinicamente con macrocefalia, agranda-
miento de la mandibula, pardlisis de los nervios craneales,
dolor neurélgico, pérdida de audicion neurosensorial y pro-
blemas visuales. El diagnostico se realiza mediante pruebas
de imagen que muestran un patron osteoblastico y se con-
firma mediante estudios genéticos que detectan mutaciones
en el gen SOST.*

Enfermedad de Erdheim-Chester

La enfermedad de Erdheim-Chester se caracteriza por la
infiltracion de tejidos por histiocitos espumosos, siendo la
manifestacion mas frecuente la osteoesclerosis de los hue-
s0s largos que causa dolor 6seo leve. El diagndstico se reali-
za mediante hallazgos caracteristicos en pruebas de imagen,
como la presencia de lesiones escleroticas en los huesos y
mediante biopsia que muestra la infiltracion por histiocitos.
Ademas, los exdmenes genéticos pueden revelar alteracio-
nes en las vias de las MAP cinasas. El tratamiento es sinto-
matico.*

Tratamiento

El tratamiento de la enfermedad de Ribbing incluye
medidas analgésicas con antiinflamatorios no esteroideos
(AINE), metilprednisolona o bisfosfonatos. En casos refrac-
tarios, la cirugia, como el fresado intramedular o la fenestra-
cidn, puede ser una opcion.*

Tabla 1: Diagnéstico diferencial de la enfermedad de Ribbing.

Epidemiologia Clinica

Ribbing Adultos Dolor
Osteomielitis Adolescentes Sudor
(+ S. aureus) Dolor

Fiebre

Engelmann Infancia Dolor
Osteoma osteoide Adolescentes Dolor

Van Buchem - Macrocefalia
Visuales
Dolor
Erdheim-Chester = Oseo

Acta Ortop Mex. 2023; 37(2): 113-117

116

Diagnostico Tratamiento Localizaciones
Exclusion Analgesia Diafisaria.
Cirugia Raro en miembros
superiores
Anamnesis Antimicrobianos Diafisaria
Laboratorio
Microbiologia
Biopsia
Genético (gen - Metafisaria.
19q13/TGFB1) Craneo, vértebras,
mandibula,
afecta miembros
superiores
Imagen Reseccion Diafisaria
quirdrgica
Imagen genética - Mandibula
(SOST) Costillas
Clavicula
Huesos largos
Imagen Analgesia Cardiogénico
Biopsia Vascular
Genética Pulmén
(MAPQ-MAP
sin asas)
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Zhang y colegas realizaron una revision sistematica de la
eficacia de los tratamientos empleados hasta el momento, con-
cluyendo que los AINE son eficaces en la mayoria de los pa-
cientes al comienzo de la enfermedad o cuando se combinan
con cirugia.® El uso de bisfosfonatos en la actualidad es con-
troversial, ya que si bien se cree que pueden tener una eficacia
significativa al ralentizar la tasa de recambio 6seo, Ziran y co-
laboradores,*® asi como Di Carlo y su equipo** han demostrado
su falta de eficacia clinica y radiolégica. La terapia con me-
tilprednisolona puede ofrecer beneficios al suprimir la forma-
cion 6sea y combatir el proceso inflamatorio en la médula 6sea,
aunque no se recomienda la terapia prolongada con esteroides
debido a sus efectos secundarios desfavorables.®

Pijls y colegas describieron que la cirugia parece ser el
tratamiento de eleccion en esta enfermedad, ya que reduce
el dolor al aliviar la presion intramedular.?

Cuando el canal intramedular esta obliterado, puede ser
necesario perforar la cortical y en este caso, la fenestracion
puede ser utilizada como alternativa de tratamiento para la
extirpacion del hueso esclerético.®

Beals y su equipo publicaron un caso en el que el fresado
endomedular alivié el dolor después de la remocién del hueso
esclerdtico,'® Matas y colaboradores describieron la ausencia
de sintomas en una paciente en el periodo postoperatorio inme-
diato y a los cinco afios de la cirugia,* mientras E. Noain-Sanz
y su equipo describieron la ausencia de sintomas después del
procedimiento en un paciente seguido durante un afio.*°

Discusion y conclusion

La falta de literatura y el desconocimiento sobre la enfer-
medad de Ribbing contribuyen al retraso en su diagndstico,
que puede llegar a ser de hasta 16 afos. En el caso clinico
presentado hubo un diagndstico precoz, en gran medida por
el antecedente traumatico.

Una limitacion debatible en el abordaje diagndstico del
caso clinico fue la ausencia de una solicitud de radiografia
de créneo, lo cual podria haber contribuido a diferenciar la
enfermedad de Ribbing de otras afecciones como la enfer-
medad de Engelmann-Camurati o VVan Buchem.
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Se requiere una recopilacion y revision mas exhaustiva
para llevar a cabo estudios y comprender la fisiopatologia
de la enfermedad, lo cual permitiria realizar un diagnostico
oportuno y preciso, asi como un tratamiento adecuado.
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