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RESUMEN

La osteomielitis cronica recurrente multifocal es un trastorno inflamatorio estéril en las extremidades. Afecta principal-
mente a nifios simulando una osteomielitis infecciosa. Puede estar asociada a trastornos inflamatorios cutdneos y del trac-
to intestinal. Los niveles de reactantes de fase aguda estdn normales o levemente altos. Las radiografias muestran lesiones
osteoliticas rodeadas por esclerosis, pero pueden ser normales al inicio de la enfermedad. Identificar las caracteristicas
propias de la enfermedad y descartar una etiologia infecciosa permiten establecer un diagndstico oportuno y ofrecer el
manejo adecuado.

Se presentan tres casos de esta patologia. Un hombre de 24 afios con sintomas inflamatorios persistentes y recidivantes en
el tobillo derecho, de 8 afios de evolucién. Una nifia de 11 afios que acude reiterativamente por dolor en hemitérax, clavi-
cula derecha y tobillo izquierdo, y una nifia de 12 afios con multiples episodios breves de sintomas inflamatorios en ambos
tobillos. Los tres casos, sin leucocitosis, reactantes de fase aguda levemente aumentados o negativos, con criterios mayo-
res y menores de Jasson para diagndstico de esta patologia. Los cuadros mejoraron con antinflamatorios no esteroides.
Es importante conocer esta rara entidad como posibilidad diagndstica, pues un diagndstico oportuno evita el uso innecesa-
rio de antibidticos y la resolucidn del cuadro se logra con antinflamatorios no esteroides, sin necesidad de procedimientos
quirdrgicos que aumentan las comorbilidades.
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CHRONIC RECURRENT MULTIFOCAL OSTEOMYELITIS: REPORT OF THREE CASES
AND LITERATURE REVIEW

ABSTRACT

Chronic recurrent multifocal osteomyelitis is a sterile inflammatory limb disorder. It mainly affects children simulating an
infectious osteomyelitis. It may be associated with inflammatory skin and intestinal tract disorders. Acute phase reactant
levels are normal or slightly high. X-rays show osteolytic injuries surrounded by sclerosis, which may be normal at the
beginning of the disease. A timely diagnosis based on identifying the disease characteristics and ruling out an infectious
etiology, allows to indicate the proper treatment.
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We present three patients with this pathology. A 24-year-old man with persistent and recurrent inflammatory symptoms
in the right ankle, that evolved for 8 years. An 11-year-old girl who periodically attends due to pain in hemithorax, right
clavicle and left ankle; and a 12-year-old girl with multiple brief episodes of inflammatory symptoms in both ankles. The
three cases, without leukocytosis, acute phase reactants slightly increased or negative, with major and minor Jasson’s
diagnosis criteria for this pathology. These conditions improved with non-steroidal anti-inflammatory drugs.

It is important to know this rare condition as a diagnostic possibility, as a timely diagnosis prevents unnecessary use of
antibiotics and it may resolve with a simple therapy of non-steroidal anti-inflammatory drugs, without the need of surgical
procedures that increase comorbidities.

Key words: Chronic osteomyelitis; recurrent; multifocal; sterile osteomyelitis; non-steroidal anti-inflammatory drugs.
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Introduccion

La osteomielitis crénica recurrente multifocal (OCRM)
es un trastorno inflamatorio caracterizado por episodios
de recidiva y remisioén de sintomas osteoarticulares, que
afecta a nifios con un promedio de edad de 10 afos; sin
embargo, el 10% de los casos corresponde a mayores
de 20 afios.! Su prevalencia es de, al menos, 1 caso cada
1 millén de pacientes. Aproximadamente el 50% de los
familiares en primero o segundo grado de individuos con
OCRM tiene una de estas patologias asociadas,” lo que
sugiere que existe un componente genético para esta en-
fermedad.

Fue descrita, por primera vez, en 1972, por Giedon
como “una forma inusual de lesiones 6seas multifocales
de osteomielitis subaguda o crénica simétrica”.’* Se la
conoce también como osteomielitis estéril, osteomielitis
crénica no bacteriana, osteitis no bacteriana, entre otros
términos, y se la considera una enfermedad crénica de
lesiones Oseas focales asépticas con cursos clinicos que
oscilan entre 2 y 20 afios.

Este cuadro puede ser una representacion de una forma
juvenil de una espondiloartropatia seronegativa. Al menos
en el 50% de los pacientes se manifiesta con dolores seos
que empeoran por la noche, ademds de edema y calor en
el sitio comprometido. Compromete principalmente la
metafisis de huesos largos, claviculas y cuerpos vertebra-
les, aunque también se han descrito sitios, como la mandi-
bula, la pelvis, los huesos del carpo y los pies.*”

Tabla. Criterios de Jasson para osteitis aséptica

Los estudios por imdgenes, como las radiografias,
muestran lesiones osteoliticas con esclerosis circundante
en la metifisis de huesos largos, sin reaccién peridstica o
formacion de secuestros. La gammagrafia 6sea, ademds
de determinar el grado de extensién de la enfermedad,
ayuda a diagnosticar formas asintomadticas. El estudio mds
sensible para detectar OCRM es la resonancia magnética
(RM) que, en su forma activa, muestra cambios medula-
res, como hipointensidad en T1 e hiperintensidad en T2
y STIR. Los andlisis de laboratorio revelan un recuento
leucocitario, eritrosedimentaciéon y proteina C reactiva
(PCR) levemente aumentados o normales. Los cultivos de
sangre y secrecion, en general, son negativos. Cuando se
identifican gérmenes, como Staphylococcus epidermidis
y Propionibacterium acnes, suele deberse a muestras con-
taminadas.®8

El tiempo hasta el diagnéstico es de aproximadamen-
te 18 meses, aunque en algunas ocasiones, se prolonga
mas, debido el desconocimiento de esta entidad. La en-
fermedad se diagnostica mediante los criterios de Jasson
(Tabla): con dos criterios mayores o uno mayor y tres me-
nores.

El tratamiento es, en gran medida, empirico, los anti-
inflamatorios no esteroides son los fairmacos de primera
linea y el 80% responde favorablemente.’ También se re-
conoce el uso de factor de necrosis tumoral y bifosfonatos
para tratar la OCRM.

El objetivo de este articulo es dar a conocer las caracte-
risticas esenciales y el curso clinico de la OCRM.

Criterios mayores Criterios menores

Multifocalidad
Psoriasis o pustulosis palmoplantar

Lesiones osteoliticas y escleréticas

Biopsia de médula: signos de inflamacion o fibrosis o esclerosis
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Evolucién >6 meses
Enfermedades autoinmunes
Reactantes negativos
Hiperostosis

Buen estado general
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Caso clinico 1

Hombre de 24 afios, sin antecedentes de importancia,
no fumador. Presenta un cuadro clinico de ocho afios de
evolucién, que se inicié con dolor en el tobillo derecho,
asociado a edema al practicar actividades deportivas. A
los cuatro afios y ante la persistencia de los sintomas, se le
toman radiografias que revelan engrosamiento de la cor-
tical de la tibia distal. La gammagrafia ésea de tres fases
muestra un incremento severo de la actividad osteogénica
y de la vascularidad relativa de la metéfisis distal de la
tibia derecha (Figura 1). Se toma una biopsia guiada por
tomografia computarizada (TC), con resultado normal.

Un afio después, consulta por persistencia de los sinto-
mas, aparicién de dolor y edema en el segundo y tercer
metatarsiano ipsilateral. Queda internado y es sometido
a mudltiples lavados quirtrgicos y curetajes 6seos de la
lesion. Se le administran antibidticos: inicialmente, oxa-
cilina 2 g, cada 4 h, por 7 dias y, luego, cefazolina 2 g,
cada 8 h, hasta completar seis semanas. El cuadro mejora
parcialmente. A los tres afios, consulta por un nuevo epi-
sodio de dolor y edema del pie contralateral al apoyar.
Se toman radiografias simples y se realiza una RM del
pie izquierdo (Figuras 2 y 3). Ademads, los sintomas en
el tobillo derecho han reaparecido y se efectia una RM
(Figura 4).
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A Figura 1. Gammagrafia 6sea de tres fases. Incremento severo de la actividad
osteogénica y de la vascularidad relativa de la metafisis distal de la tibia derecha,
que descarta un proceso infeccioso.

b

A Figura 2. Radiografias de pie izquier

do. Edema y aumento de la densidad de los tejidos

blandos periarticulares en la articulacién metatarsofaldngica del quinto dedo.

Rev Asoc Argent Ortop Traumatol 2018; 83 (4): 283-290.

ISSN 1852-7434 (en linea)



Jessica A. Sudrez Zarrate y cols.

A Figura 3. Resonancia magnética de pie izquierdo. Edema medular éseo de la extremidad
distal del quinto metatarsiano y edema de tejidos blandos adyacentes.

A Figura 4. Resonancia magnética del tobillo derecho. Edema medular 6seo de la metéfisis
distal anterior de la tibia con compromiso inflamatorio de los tejidos blandos.

El paciente es sometido a reseccidn y curetaje 0seos
en el quinto metatarsiano. En el andlisis anatomopatold-
gico, se observa tejido sinovial con inflamacién crénica,
fragmentos de tejido osteocartilaginoso y proliferacién
de tejido fibroconjuntivo de tipo reparador.

Durante la enfermedad, el valor de la PCR estaba leve-
mente aumentado o era negativo, y la eritrosedimentacién
era negativa sin leucocitosis. Ante la falta de mejoria y
los sintomas persistentes en el tobillo derecho, se toman

Rev Asoc Argent Ortop Traumatol 2018; 83 (4): 283-290.

nuevas imdgenes con iguales resultados. Se diagnostica
OCRM, porque el paciente cumple con tres criterios ma-
yores de Jasson (multifocalidad, lesiones osteoliticas y
esclerdticas, biopsia con signos de inflamacién y fibrosis)
y tres criterios menores (curso >6 meses, reactantes ne-
gativos y buen estado general). Se inicia tratamiento con
dcido zolendroénico 4 mg, por via intramuscular, en dosis
unica, y naproxeno 250 mg, cada 8 h, por 10 dias, con
mejoria completa de los sintomas durante el seguimiento.
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Caso clinico 2

Nifia de 11 afios, con antecedentes de dolor en la cla-
vicula y el hemitérax derechos, de un afio de evolucion,
sin antecedentes de importancia ni de trauma. Consulta al
Servicio de Urgencias, en repetidas ocasiones, por dolor
en el tobillo izquierdo con el apoyo, asociado a edema,

calor local y fiebre, de seis meses de evolucién. La radio-
grafia de tobillo muestra una lesién litica en la tibia distal
(Figura 5). Una RM con contraste de la zona afectada re-
vela una lesion focal de 28 x 25 x 9 mm anteromedial de
la metéfisis tibial, con minimo compromiso de la fisis de
crecimiento en las secuencias T1, alto compromiso en T2
y realce capsular con el contraste (Figura 6).

Figura 5. Radiografia de tobillo }
izquierdo. Lesién focal ésea radiolicida
que compromete el aspecto anterior de
la metafisis de la tibia, con contornos
definidos, sin signos de reaccién
peridstica agresivos.

Figura 6. Resonancia magnética }
de tobillo, con contraste. Lesion litica
metafisaria distal anteromedial de la tibia,
con extension e irregularidad de la fisis
y edema en la médula ésea, con una
pequeiia coleccion interdsea en la fisis,
de 8 mm.
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La gammagrafia ésea muestra hipercaptacion en el pri-
mer arco costal derecho cercano a la unién condrocostal y
en la unién costovertebral de T8 (Figura 7).

Se descarta un cuadro neopldsico con una biopsia de
tibia distal izquierda que revela tejido 6seo con proceso
granulomatoso y reaccion de tipo cuerpo extrafio y supu-
rativo. Se indica tratamiento ambulatorio con antinflama-
torios no esteroides, que logran una mejoria parcial. Un
mes después, consulta nuevamente ante la persistencia del
dolor en el tobillo, sin cambios en el examen fisico.

La paciente es hospitalizada para tratar el dolor y des-
cartar una infeccién atipica. Se realiza curetaje dseo y se-

Jessica A. Sudrez Zarrate y cols.

cuestrectomia de tibia distal, se toma una nueva muestra
para patologia. El informe indica trabéculas éseas madu-
ras con cambios por reabsorcién dsea y por inflamacion
crénica leve inespecifica, sin lesién tumoral. Los cultivos
para micobacterias, microorganismos anaerobios y aero-
bios son negativos.

Durante todo el cuadro, los reactantes de fase aguda
(PCR y eritrosedimentacién) fueron negativos. La pa-
ciente cumple con tres criterios mayores y tres criterios
menores de Jasson; por lo tanto, se diagnostica OCRM y
se indica tratamiento ambulatorio con naproxeno. En los
controles, ya no tiene sintomas.
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A Figura 7. Gammagrafia 6sea de tres fases. La imagen tardfa de metabolismo dseo evidencia una
fijacion satisfactoria del fosfato radiomarcador en las estructuras 6seas acorde con la edad. En el estudio
tomogammagrafico, llama la atencidn la hipercaptacién focal anormal que compromete el primer arco
costal derecho cercano a la unién condrocostal. Leve hipercaptacion en la unién costovertebral del cuerpo

vertebral T8 hacia su aspecto izquierdo.
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Caso clinico 3

Nifa de 12 afios quien consulta inicialmente por dolor
en el tobillo izquierdo de una semana de evolucién, que
se incrementa con la actividad fisica, sin edema ni ante-
cedente de trauma. Se indica tratamiento analgésico y los
sintomas mejoran. A los nueve meses, tiene un nuevo epi-
sodio de edema en el tobillo derecho asociado a dolor en
la regién externa, que no mejora con paracetamol. En el
examen fisico, no presenta calor ni rubor. El hemograma,
la eritrosedimentacién y la PCR son normales, por lo cual
se le administra un ciclo corto de antinflamatorio no este-
roide, con mejoria parcial de los sintomas. Cuatro meses
después, consulta nuevamente por dolor y edema del to-
billo derecho. Una RM muestra una lesion bien definida
de 12 mm en la metéfisis distal del peroné, adyacente a la
placa fisaria, que sugiere descartar un proceso infeccioso
(Figura 8). Se toma una gammagrafia ésea (Figura 9) con
la cual se diagnostica osteomielitis de peroné derecho y
se procede a realizar un lavado quirtirgico mds curetaje
0seo de peroné derecho, con cultivos negativos. Se indica
tratamiento con antibidtico por ocho dias.

A los dos meses, consulta por dolor, edema y limitacién
funcional en la rodilla derecha y en el tobillo izquierdo,
de cinco dias de evolucién. El Servicio de Reumatolo-
gia le indica tratamiento con sulfasalazina, prednisolona,
naproxeno y vitamina D. Ante la falta de respuesta con
la sulfasalazina, se suspende y se inicia metotrexato. El
hemograma, la eritrosedimentacién y la PCR de control
resultan negativos. Un afio después, la paciente sufre otro
episodio de dolor en la regién del acromion izquierdo y
reactivacion del dolor en la pierna izquierda asociado a
edema local. Se la trata con metilprednisolona 20 mg/dia;
los andlisis de laboratorio descartan leucemia y se sus-
penden los corticoides. La paciente no presenta sintomas
hasta el dltimo control.

Discusion

La OCRM es una enfermedad con una presentacién
inusual y recidivante. El comienzo es insidioso y se ca-
racteriza por dolor en articulaciones, prominencias 6seas
y edema de tejidos blandos. Tiene periodos intermitentes
de exacerbacion y mejoria que pueden durar desde meses
hasta varios afios, caracteristicas descritas en los tres pa-
cientes reportados. Se puede acompaiiar de fiebre y lesio-
nes cutdneas. Los sitios afectados mds comtinmente son
los huesos largos y la clavicula, pero se han descrito casos
con diferentes distribuciones,™ como la presentacién en
arcos costales (Caso 2). No se conoce su etiologia, pero se
cree que es una enfermedad autoinmune e inflamatoria. En
los casos comunicados, se lleg6 al diagndstico por descarte
de infeccion. Los resultados de laboratorio, como PCR y
eritrosedimentacién, eran normales o estaban ligeramente
elevados, como se comunica en la literatura.>*'°
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A Figura 8. Resonancia magnética de
pie-tobillo izquierdo con contraste.
Lesion bien definida de 12 mm en la
metéfisis distal del peroné, adyacente
a la placa fisaria, que sugiere descartar
un proceso infeccioso.
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A Figura 9. Gammagrafia 6sea de tres fases. Osteomielitis
de peroné distal izquierdo.

En cuanto a las imdgenes radioldgicas, los hallazgos
son tipicos de la osteomielitis, con destruccion osteoliti-
ca que compromete sitios adyacentes a la metéfisis y la
fisis en estadios tempranos, hallazgos que fueron més fre-
cuentes en los tobillos de nuestros tres pacientes. La RM
es el estudio mds usado para evaluar la extension de la
enfermedad y descartar otros procesos, como infeccién o
neoplasia maligna; sin embargo, una vez que se sospecha
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OCRM, se recomienda tomar una biopsia para estudio
histolégico que simultdneamente sirve para descartar un
cuadro maligno, tal como ocurri6 en uno de los casos.

En nuestros pacientes, la presentacién clinica no vari6;
en un principio, el manejo estaba dirigido a un proceso
infeccioso mediante antibidticos, estancias hospitalarias
prolongadas y procedimientos quirdrgicos como ocurre,
a menudo, en esta entidad. Sin embargo, el inusual cur-
so del cuadro clinico, la multifocalidad, los resultados
de los cultivos y los estudios por imagenes finalmente
nos llevaron a sospechar y diagnosticar OCRM. Ante el
nuevo escenario clinico, se inicié tratamiento con antin-
flamatorios no esteroides, con mejoria de los sintomas,
hecho que refuerza el diagndstico, tal como se reporta en
la literatura. Como es el curso normal de la enfermedad,
el cuadro recidivd, lo que obligd a usar bifosfonatos, al
menos, en un caso; no obstante, la administracién de an-
tinflamatorios no esteroides dio buenos resultados. En el
seguimiento, los tres pacientes no tienen sintomas tras dos
meses de tratamiento. La respuesta a los medicamentos de
primera linea, como los antinflamatorios no esteroides, es
favorable hasta en el 80% de los casos;’ no obstante, solo
fue necesario administrar bifosfonatos a un paciente, por
lo que consideramos que la persistencia o la recidiva de
los sintomas podria sugerir que los antinflamatorios no
esteroides solos son insuficientes en esta circunstancia y
se podria recurrir a los bifosfonatos o las drogas biol6gi-
cas. La respuesta documentada a los inhibidores del factor
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de necrosis tumoral es mejoria clinica (65%) y ninguna
mejoria (35%). Pero sigue siendo motivo de discusion
la seguridad de los bloqueadores del factor de necrosis
tumoral (neoplasia maligna e infeccién) y de los bifosfo-
natos (osteonecrosis de la mandibula, fracturas de fémur
atipicas, y otros riesgos inciertos y efectos secundarios a
largo plazo); por lo tanto, se requieren mas estudios para
determinar su seguridad en el tratamiento de la OCRM."!

Conclusiones

Es importante dar a conocer esta rara entidad como
posibilidad diagnéstica en el escenario del cuadro clini-
co que hemos descrito, ya que, al tenerla en cuenta, se
puede diagnosticar en forma oportuna y asi disminuir la
administracién prolongada de antibiéticos y los proce-
dimientos quirdrgicos innecesarios que incrementan la
morbilidad, la estancia hospitalaria y los costes en salud.
El diagnéstico se basa en los hallazgos clinicos, image-
noldgicos e histolégicos, y en la evaluacién objetiva de
los criterios de Jasson. Al ser una enfermedad de diag-
néstico de exclusién, se requiere un juicioso estudio de
los sintomas, las imagenes y los andlisis de laboratorio,
pues simula patologias que requieren un manejo agresivo,
como la osteomielitis infecciosa, en la poblacién pedid-
trica, la cual tiene desenlaces morbidos o letales si no se
trata oportunamente.
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