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Resumen:

La proliferacion osteocondromatosa parostal bizarra (BPOP por sus siglas y
abreviatura en inglés) o también denominada Enfermedad de Nora, es una lesion
benigna, rara, cuyas caracteristicas radiograficas tales como ensanchamiento
cortical y continuidad corticomedular de la corteza subyacente y caracteristicas
histologicas como el denominado “hueso azul” pueden llevarnos a un diagnostico
erréneo. La mayoria de los casos reportados en la literatura corresponden a los
pequefios huesos tubulares de las manos y los pies, siendo la afectacion del craneo
y los maxilares extremadamente raros. La etiologia de esta enfermedad ain no esta
bien definida y es motivo de controversia, puesto que existen dos teorias con
respecto al tema, la primera teoria menciona que la BPOP forma parte de
mecanismo reactivos y se trata de una fase intermedia entre la periostitis reactiva
florida y la exostésis en torreta, mientras que la teoria neoplasica menciona que la
BPOP es producto de una anomalia genética. El tratamiento es quirtrgico e incluye
la escision quirdrgica, reseccion simple y reseccion con margenes amplios, la lesion
presenta alta recidiva (50%) por este motivo cuando se da en huesos pequefios
como metacarpianos se opta por la amputacién total del hueso. Para el correcto y
definitivo diagnostico de BPOP se realizara un minucioso analisis clinico,
radiografico e histolégico. A continuacién, presentamos un caso de BPOP que
involucré el reborde alveolar de la mandibula de una mujer de 72 afios. Este seria
el noveno caso publicado de la proliferacion osteocondromatosa parostal bizarra

correspondiente a la region maxilofacial y el quinto caso ubicado en la mandibula.

Palabras claves: Proliferacion Osteocondromatosa Parostal Bizarra. Enfermedad
de Nora. POPB. Maxilar. Mandibula.
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Abstract:

Bizarre parostal osteochondromatous proliferation (BPOP for its acronym and
abbreviation in English) or also called Nora's disease is a rare, benign lesion, whose
radiographic characteristics such as cortical widening and corticomedullary
continuity of the underlying cortex and histological characteristics such as the so-
called “blue bone” can lead to a misdiagnosis. Most of the cases reported in the
literature correspond to the small tubular bones of the hands and feet, being the
involvement of the skull and jaws extremely rare. The etiology of this disease is not
yet well defined and is a matter of controversy, since there are two theories regarding
the subject, the first theory mentions that BPOP is part of a reactive mechanism and
it is an intermediate phase between florid reactive periostitis and turret exostosis,
while the neoplastic theory mentions that BPOP is the product of a genetic
abnormality. Treatment is surgical and includes surgical excision, simple resection
and resection with wide margins; the lesion presents high recurrence (50%) for this
reason, when it occurs in small bones such as metacarpals, total amputation of the
bone is chosen. For the correct and definitive diagnosis of BPOP, a meticulous
clinical, radiographic and histological analysis will be carried out. Here we present a
case of BPOP involving the alveolar ridge of the mandible of a 72-year-old woman.
This would be the ninth published case of bizarre parostal osteochondromatous
proliferation corresponding to the maxillofacial region and the fifth case located in

the mandible.

Keywords: Bizarre Parostal Osteochondromatous Proliferation. Nora's Disease.
POPB. Maxilla. Mandible.
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1. Introduccion
La proliferacion osteocondromatosa parostal bizarra (BPOP por sus siglas en
inglés), también conocida como enfermedad de Nora fue descrita por primera vez
en 1983; Nora y sus colegas presentaron 35 casos de BPOP, todos con lesiones
gue surgen de los huesos pequeiios de la mano, (falanges proximales y medias y a
los metacarpianos o0 metatarsianos), y el pie (Garcia-Espinosa, Martinez-Martinez,
& Ruiz-Santiago, 2017; Nora, Dahlin, & Beabout, 1983). Los casos de BPOP en el
crdneo y maxilares son extremamente raros, con la primera lesion en el craneo
reportada por Meneses et al. en 1993 (Meneses, Unni, & Swee, 1993).
La BPOP es poco frecuente, se trata de un tumor benigno de origen 06seo,
cartilaginoso vy fibroso que se desarrolla a partir del periostio y su crecimiento es
exofitico, es decir hacia el exterior. En el 75% de los casos el tumor se localiza en
los huesos de las manos y pies, pero también puede desarrollarse en huesos largos,
cabeza e incluso en la cavidad bucal. Muchas veces es confundido con un
Osteosarcoma parostal, lesion maligna, debido a sus caracteristicas similares
como: rapido crecimiento, localmente agresivo y alta recidiva (Garcia-Espinosa et
al., 2017). El diagndéstico, tratamiento de la enfermedad, la evolucion después del
tratamiento y el prondstico no son bien conocidos (Shin, Yang, Na, & Ryu, 2018).
Hasta la fecha se han publicado menos de 200 casos en la literatura (Bajwa, Reddy,
Wagh, Agarwal, & Katariya, 2020).

Epidemiologia:

No presenta predileccion por sexo y comunmente se da en la tercera y cuarta
década de vida, de tal manera que su rango se extiende de los 14 a los 64 afios
como cifra aproximada; sin embargo, puede presentarse a cualquier edad
(Espinosa, Martinez, Mufioz, & Santiago, 2018; Flint & McKay, 2007).

Etiopatologia:
Es de etiologia desconocida, pero entre varias hipétesis la que mas destaca es la
de Yuen M et al. En donde explica que es una fase intermedia entre la periostitis

florida y la exostésis en torreta. EI 50% de los casos relata que previamente a la
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patologia existié un traumatismo en el mismo sitio que conduce a una proliferacion
subperiostica hemorragica y luego madura (Espinosa et al., 2018). Si la reaccion
permanece contenida dentro del periostio, se desarrolla una periostitis fusiforme
localizada, en donde la corteza subyacente permanece intacta en las primeras
etapas. Mas tarde, a medida que madura el foco de osificacion, esta periostitis se
incorpora a la corteza y, con la remodelacion, puede finalmente parecerse a una
protuberancia esponjosa de base amplia. La BPOP puede presentar atipia celular
junto con una combinacion de tejido fibroso, cartilago y elementos éseos confinados
dentro del periostio vascular engrosado, y que se acopla a la descripcion de
periostitis reactiva florida. Si se rompe el periostio, el proceso reactivo puede
extenderse hacia los tejidos conectivos laxos subyacentes, produciendo una lesion
lobulillar en lugar de fusiforme adherida a la corteza intacta. En el transcurso del
tiempo, la base se organiza en hueso esponjoso laminar, pero las caras periféricas
no logran una osificacion completa y persisten islas de cartilago, esto provoca una
deficiencia relativa del suministro sanguineo, de tal manera que en la BPOP los
aspectos periféricos de los procesos reactivos se extienden mas alla del periostio
por lo que no adquieren ningun aporte sanguineo y es relativamente avascular,
mientras que en la periostitis reactiva florida, habra riego sanguineo derivado del
plexo subperidstico (Yuen, Friedman, Orr, & Cockshott, 1992).
Dorfman y cols, explican una serie de procesos reactivos que comprenden 3 fases,
siendo la BPOP la etapa intermedia:

- Primera: (Periostitis reactiva florida): Presencia de células fusiformes con

proliferacion infima osteocartilaginosa.
- Segunda: (BPOP): Eminencia del hueso y cartilago metaplasico reciente.
- Tercera: (Exéstosis torreta): El centro de osificacion madura y se reviste de
una capa de cartilago.

Por otra parte, tenemos la teoria neoplasica propuesta por Nilsson et al. Quienes
informan que la existencia de proliferacién de células fusiformes sugiere un proceso
neoplasico, particularmente uno caracterizado por una anomalia genética de una

translocacion t (1:17) (g32; g21) en la mayoria de los casos, lo que resulta en una
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aberracién recurrente y unica en BPOP (Nilsson, Domanski, Mertens, & Mandahl,
2004).

Actualmente no hay suficientes datos que respalden las teorias ya mencionadas, no
obstante, son las mas aceptadas.

Clinica:

Clinicamente, el BPOP se muestra como una eminencia 0sea, sélida al tacto y de
acelerado crecimiento, inmovil, indolora o levemente dolorosa, con una gran
recidiva. En ciertos casos, cuando se localiza en el extremo del hueso, existe una
disminucién de la movilidad en la articulacion. En mas del 50% de los casos existe
una historia previa de traumatismo, pero en algunos casos no (Ganguly, Jordan, &
Surgery, 2020).

Localizacion:

Como se ha mencionado previamente, esta lesion puede aparecer en huesos de
manos y pies, huesos largos, cabeza y en casos extremadamente raros en la
cavidad bucal. De tal manera que, solamente se han reportado en la literatura, 3
casos de BPOP en el maxilar (Khalele, 2016; Nobusawa et al., 2012; Shankly, Hill,
Sloan, Thakker, & Endodontology, 1999), un solo caso en el cigomatico (Shakib,
Kalsi, Tsiridis, Kumar, & Surgery, 2011) y cuatro casos en la mandibula (Dashti et
al., 2012; Ganguly et al., 2020; Kim, Myoung, Lee, Kim, & Lee, 2016; Sano,
Akamatsu, Shima, Maxillofacial Surgery, & Pathology, 2012).

Tabla 1 Tabla de casos notificados de BPOP en el maxilar y la mandibula.

No Autor Edad Sexo Localizaciéon Tamafio Recidiva Historia
de
trauma

1. Shankly 2 Femenino Maxilar 4 x5 mm No No
etal. superior,
region de la
gingiva
palatina a los
dientes
incisivos
centrales
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superiores
deciduos.
2. Nobusaw | 45 Femenino Regién 15x14x7 | Si No
aetal anterior del | mm

Maxilar, entre
central — lateral

derecho.
3. Khalele 34 Femenino Maxilar No reporta | No No
Superior, en
relacion al
canino
izquierdo.
4, Shakib et | 31 Masculino Region del | 2x15mm | No No
al. arco
cigomatico
derecho.
5. Dashtiet | 10 Masculino Regidn 0.7 x 0.7 x | Si No
al. anterior de la 0.7 mm reporta
Mandibula, (inicial)
entre canino — | 1.3x1x0.7
ler premolar | mm (L.
derecho recurrente)
6. Sano et|9 Femenino Regién mental | 3 mm Si No
al. de la
mandibula
7. Kimetal. |17 Femenino Regién 30x20 mm | No No
posterior de la reporta reporta
Mandibula,

parte lingual
del cuerpo de
la mandibula;
sublingual.

8. Ganguly y | 23 Masculino Region No reporta | Si No
Jordan anterior de la reporta
Mandibula,
entre incisivo
lateral -
canino, 1
premolar
derecho.

9. Presente | 72 Femenino Region 7x6x4mm | No No
caso alveolar reporta
inferior
derecha

Fuente: Autores
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Diagndstico Radiografico:

Radiograficamente, el BPOP tiene un aspecto tipico de “pegado”, se presenta como
una masa radiopaca prominente de base amplia, fuertemente calcificada y adherida
a la superficie cortical del hueso subyacente, sin ningin ensanchamiento cortical,
sin extension medular, esclerosis o reaccidn peridstica del hueso subyacente. La
literatura, sin embargo, menciona que en casos raros de BPOP, existe destruccion
cortical, calcificacion focal, continuidad corticomedular radiografica con el hueso
subyacente, por lo que, esta ultima caracteristica radiografica puede conducir a un
diagnostico erroneo. (Abramovici & Steiner, 2002; Ganguly et al., 2020; Helliwell et
al., 2001; Rybak et al., 2007)

La tomografia evidencia la afectacion de la cortical y su relacion con la lesion. Suele
observarse masas de crecimiento exofitico e irregulares, intensamente calcificadas,
osificadas, con matriz osteoide y cuyos margenes se encuentran muy bien definidos.
Son yuxtacorticales y generalmente no existe continuidad con la medula de los
huesos a los que se encuentran adosados (Espinosa et al., 2018; Gruber et al.,
2008).

La resonancia magnética proporciona la informacion necesaria para descartar la
malignidad de la lesidn, al evidenciar ausencia de tumefaccion de tejidos blandos,
destruccion cortical, rotura por estrés, masa de partes blandas o afectacion medular
(Garcia-Espinosa et al., 2017).(Espinosa et al., 2018). Presenta bordes bien
delimitados, en secuencias potenciadas de T1 se visualiza una lesion hipointensa,
mientras que en secuencias potenciadas en T2 y STIR es hiperintensa de forma
variable. Después de aplicar contraste muestran un realce homogéneo(Garcia-
Espinosa et al., 2017). Se sugiere que la variabilidad de la intensidad de la sefial en
secuencias potenciadas en T2 se da por la cantidad de cartilago presente en el

interior de la lesién (Espinosa et al., 2018).

Caracteristicas Histologicas:

Microscopicamente, el BPOP muestra tres componentes caracteristicos:
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- Una capa de cartilago hipercelular con calcificacion y osificacion que

demuestra un patron de tincion basofilo, purpura o azul de trabéculas

inmaduras con hematoxilina y eosina caracteristico, llamado "hueso azul”,

constituyendo asi, un aspecto patognomonico y caracteristico de la lesion de
Nora (Cocks et al., 2018; Dashti et al., 2012; Khalele, 2016).
- Condrocitos pleomorfos, binucleados y agrandados, con o sin atipia celular
(Dashti et al., 2012; Khalele, 2016).
- Un estroma predominante de células fusiformes (Abramovici & Steiner, 2002;
Dashti et al., 2012).

Diagnostico diferencial:

Es imprescindible realizar un diagnéstico diferencial ya que esta lesion requiere una

reseccion amplia y presenta un gran porcentaje de recidiva constituyendo un 50%

de los casos reportados.

El diagndstico diferencial del BPOP en la region maxilofacial incluye, osteosarcoma

parostal, osteosarcoma condromatoso, épulis fibroso osificante, miositis osificante,

periostitis reactiva florida (Khalele, 2016).

Tabla 2 Diagnéstico diferencial de BPOP en la region maxilofacial.

Pronéstico Origen Localizacion Constitucion | Atipia Crecimient
tipica celular o]
BPOP Benigno Periostio Yuxtacortical en | T. Fibroso Si Réapido
huesos
pequeiios  de | T. Oseo
manos Yy pies
T. Condral
Osteosar- | Maligno Periostio Huesos largos T. Oseo con | Si Réapido
coma Zonas
parostal fibroblastica
s
Osteocon- | Benigho Periostio Huesos largos. T. condral Si Lento
droma
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Condroma | Benigno Periostio Diéfisis y | T. Condral | Si Lento
peridstico metafisis de | con
Huesos largos calcificacion
u osificacién
Miositis Benigno Musculo Adyacente a T. 6seo, | No Rapido
osificante estriado, T. | huesos largos | fibrovascular
principalmente laxo
Celular de extremidades
subcutaneo | inferiores.
y tendones

Fuente: Autores

Una combinacién de estudios radiograficos e histolégicos son el Gold standard para
su diagnostico definitivo, siendo el criterio diagnostico en la enfermedad de Nora,
una proliferacién cartilaginosa con o sin atipia celular que no se correlaciona con la
evolucién clinica; ademas, esta no hace metastasis, pero si puede presentar

recidiva (Espinosa et al., 2018).
Tratamiento:

Las opciones de tratamiento quirdrgico incluyen la escisién quirdrgica, reseccion
simple y reseccion marginal amplia (Meneses1993). El tratamiento habitual es la
reseccién quirdrgica con margenes de seguridad no amplios (Khalele, 2016;
Nobusawa et al., 2012) y un seguimiento estrecho debido a su alta tasa de recidiva
gue se presenta hasta en el 50% de los casos (Ganguly et al., 2020; Meneses et al.,
1993). La reseccion quirdrgica se realiza sobre todo en casos sintométicos debido
al efecto que ejercen sobre estructuras adyacentes, o cuando el diagndstico no es
claro basado en la imagen, para lograr la cura definitiva (Meneses et al., 1993;

Washington, Menendez, Fedenko, & Tomasian, 2021).

2. Metodologia

El enfogue metodoldgico de este articulo consiste en el reporte de un caso clinico,
mas no en una investigacion. La publicacién cumple con los principios éticos, puesto
gue, para llevar a cabo este estudio, la paciente firmo el consentimiento informado

para la realizacion de la intervencion quirdrgica, asi como la aprobacion para su
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publicacién; en todo momento se respeta el anonimato del paciente. Para su
desarrollo no se requirid la aplicacion de encuestas, puesto que se conté con una
detallada historia clinica. Los autores se autofinancian y tienen el apoyo de los
docentes de la Facultad de Odontologia de la Universidad de Cuenca.

Paciente de 72 afios acude a consulta con el odontélogo particular para confeccién
de una protesis total removible, al realizar la evaluacion clinica, descubre una
protuberancia de consistencia dura a nivel vestibular del reborde alveolar en el
sector anteroinferior, por lo tanto, la refiere con el cirujano maxilofacial.
El cirujano maxilofacial realiza la anamnesis, en donde la paciente refiere no
presentar ningun tipo de antecedente patolégico personal y familiar, no refiere
sintomatologia o molestias; al examen clinico observa una mucosa de coloracion
normal, rosa palido, la paciente refiere que noté esa protuberancia a partir de que
el odontdlogo lo evidencio y dicha protuberancia crecio desde que lo noté.

llustracién 1 Tumoracién 6sea ubicada en la porcién anterior y derecha del reborde alveolar inferior.

Fuente: Autores

Examen radiogréfico:

Previo a la cirugia, se tom6 una radiografia panoramica en la cual el hallazgo fue
una protuberancia radiopaca, circunscrita, con bordes bien definidos, de base
amplia y yuxtacortical al hueso mandibular. No se observa continuidad medular, ni

ensanchamiento de la cortical.
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llustracion 2 Caracteristicas radiograficas de la Lesion de Nora.

Protocolo quirurgico:

1. Asepsiay Antisepsia
Se realiz6 todas las normas de bioseguridad preestablecidas, la paciente se
visti6 con bata, gorro y zapatones quirlrgicos descartables. Se realizo
desinfeccién intra y extraoral, asi como de los tejidos periorales. Asi también se
llevé a cabo la preparacién del campo operatorio y el procedimiento se efectud
con instrumental estéril.

2. Anestesia

Se realiz6 anestesia local mediante lidocaina 2% con epinefrina 1:80.000.
3. Incision o corte

Se realizé una incision lineal simple, por delante del reborde alveolar a 5mm del

fondo del vestibulo.

4. Divulsiéon

Con una pinza mosquito se divulsion6 en forma incruenta, la eliminacion se realiz6
en una sola intencién, se eliminé algunos fragmentos de tejido blando y de espiculas

6seas unidas hacia la sinfisis mentoniana.

Posterior a realizar la reseccién con margenes de seguridad, se visualiz6 una masita
de forma esférica de aproximadamente 7 x 6 x 4 mm, de consistencia dura, no
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fluctuante y no depresible al tacto, aparentemente se asemejaba a un cartilago.

(llustracion 2)

llustracion 3 Lesion removida aproximadamente de 7 x 6 x 4mm.

50 40 30 2 t

B TR T .
T ',.”UJ)’# }Jgﬁj

iAok ey :
1 RAAR0L .‘.‘,.A:'.;.'..u,;“u;,\”,\”ﬁanulwl RIS

Fuente: Autores
5. Cierre de la herida

Cierre en un solo plano, con puntos de sutura simple, con ceda estéril 3 — 0.

6. Recomendaciones postoperatorias

Se recomendo que, durante los primeros dias, utilizara compresas frias, llevar una
dieta blanda y licuada (puesto que no tenia sus protesis), guardar reposo, no
exponerse al sol, llevar una higiene oral estricta, no consumir cigarrillo y alcohol y

no hacer esfuerzo con la boca o morder cosas rigidas.

7. Medicacion

Para la medicacidén postoperatoria se utilizdé antiinflamatorios (Ibuprofeno 600mg
cada 8 horas) y antibiético (Amoxicilina mas Acido Clavulanico por una semana)

para evitar una posible infeccion por la presencia de espiculas 0seas.

8. Control postoperatorio

A los 8 dias se realizd el control, no se presentd ningun tipo de complicacion, la
paciente no presentd dolor, los puntos de sutura estaban limpios, no presento

sangrado e inflamacién y se retir los puntos de sutura sin ningun problema.
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Examen histopatoldgico:

Al examen histopatologico se pudo observar caracteristicas propias de BPOP.
Tejido inicialmente extirpado que muestra una lesibn que se desarrolldo en la
superficie del hueso alveolar de la mandibula, sin continuidad medular, con un

caracteristico estroma fibrocartilaginoso.

llustracion 4 Lesion en la superficie del hueso alveolar, sin continuidad medular, con un estroma

fibrocartilaginoso tefiido con H&E con aumento de 4x.

Fuente: Autores

Se identific6 una capa de cartilago hipercelular, y areas de osificacibn que
demuestra un patron de tincion baséfilo, parpura o azul de trabéculas inmaduras

con hematoxilina y eosina caracteristica, llamado "hueso azul”.
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40x.

Fuente: Autores

Interesantemente se puede observar condrocitos pleomadrficos que muestran

binucleacion, asi como algo de atipia celular.

llustracién 6 Cartilago hipercelular con grandes condrocitos pleomaérficos, tincién con H&E.

Fuente: Autores
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Con un aumento mayor se pudo evidenciar de mejor manera las trabéculas éseas

gue son caracteristicas del BPOP.

llustracion 7 Cartilago con trabéculas 6seas en maduracion, tincion con H&E con aumento de 40x.

L

R,

%

Fuente: Autores

3. Resultados y Discusion

La proliferacion osteocondromatosa parostal bizarra (BPOP) es una lesién
mesenquimatosa mineralizante, poco comun que generalmente afecta los huesos
de las manos y los pies. Esta fue reportada por primera vez en 1983 por Nora et al,
en donde se notificaron 35 casos, procedentes de los archivos de la Clinica Mayo,
de lesiones anormales osteocondromatosas esqueléticas en los huesos de la mano
y los pies, (Nora et al., 1983) a partir de entonces se han reportado una serie de
casos con respecto a esta enfermedad, Meneses y colaboradores reportaron que el
sitio mas comun de BPOP son las manos (44 casos), seguido de los pies (16 casos)
y los huesos largos (19 casos) (Meneses et al., 1993). Las lesiones se observaron
en un amplio rango de edad y sin predileccién por sexo, sin embargo, estudios
recientes mencionan que la lesion es un poco mas comun en mujeres (Nilsson et
al., 2004; Shin et al., 2018).

La BPOP es extremadamente rara en la cabeza y el cuello, especialmente en los
huesos gnaticos. Al revisar la literatura Dashti et al. describieron un caso de BPOP
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en la mandibula, en el area del premolar derecho. Ademas, Shankly et al. también
han descrito el primer caso de BPOP en el maxilar anterior en un nifio de 2 afos.
Nobusawa et al. han descrito un BPOP maxilar en una mujer adulta. Khalele report6
un caso en la region del canino, Shakib et al. reportaron otro caso en la region del
arco cigomético, Sano et al. en la region mental, Kim et al. en la parte lingual de la
mandibula y Ganguly en la parte vestibular de la mandibula (Dashti et al., 2012;
Ganguly et al., 2020; Khalele, 2016; Kim et al., 2016; Nobusawa et al., 2012; Sano
et al., 2012; Shakib et al., 2011; Shankly et al., 1999).

Al ser la enfermedad de Nora sumamente rara, de todos los casos reportados en la
literatura, hasta el momento solamente se cuentan con 9 casos localizados en la

regiéon maxilofacial, incluyendo la del presente caso.

La BPOP es de etiologia desconocida y motivo de controversia, algunos autores
han postulado que las caracteristicas histologicas, incluida la presencia de cartilago,
hueso y células fusiformes, son comunes de lesiones proliferativas reactivas que
representan diferentes fases de procesos reactivos (Yuen et al., 1992). Tal y como
mencionan Dorfman y cols. explican una serie de procesos reactivos que

comprenden 3 fases, y la BPOP es la segunda de estas (Espinosa et al., 2018).

Varios estudios citogenéticos han investigado la posible base genética del BPOP.
Los hallazgos encontrados por Nilsson et al, sugieren que, genéticamente existe
evidencia de una translocacién t (1:17) (g32; g21) en los casos de BPOP, con fusion
en algunos casos, a saber, translocacion t (1; 17), que involucra a (942; g23) y (932,
g21). En 4 de los 5 casos de su estudio, indican claramente que t (1; 17) (932; g21)
es una aberracion cromosOmica recurrente y patogénicamente significativa en
BPOP. Las consecuencias de este reordenamiento a nivel molecular son
desconocidas, pero es razonable sugerir que los genes en estas bandas de
cromosomas estan involucrados en la formacion de genes quiméricos o que el

reposicionamiento causa desregulacion de un gen (Nilsson et al., 2004).

Aunque un antecedente traumatico, ha sido reportado en algunos casos y puede

apoyar una teoria reactiva, una historia traumatica no se puede documentar en la
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mayoria de los casos. Las caracteristicas histoldgicas, principalmente la
maduracion del cartilago al hueso, apoyan un proceso reactivo, sin embargo, la
proliferacion de células fusiformes, sugiere un proceso neoplasico, particularmente
uno caracterizado por una anomalia genética. Ademas, si BPOP es una lesion
reactiva, la notable tendencia a recidiva después de la escision quirdrgica seria
dificil de explicar, por lo que estas caracteristicas histologicas y citologicas apoyan

una teoria neoplasica (Endo et al., 2005; Meneses et al., 1993).

Histopatologicamente, el BPOP muestra condrocitos extrafios, binucleados y
agrandados, actividad proliferativa prominente, las trabéculas muestran una
orientacion irregular del hueso trabecular, que también tiene un aspecto basofilo
denominado “Hueso azul” (Dashti et al., 2012). Aunque la presencia de "hueso azul"
no es del todo especifica de BPOP, la ausencia de "hueso azul" puede utilizarse
para excluir BPOP del diagndstico diferencial. Se debe considerar el cuadro clinico
completo, incluida la patologia, radiologia y presentacién clinica para su correcto
diagndstico (Gruber et al., 2008).

Para las lesiones sintomaticas con un diagnéstico presuntivo de BPOP, la reseccién
marginal es el tratamiento preferido. Con tal tratamiento, la tasa de recurrencia es
alta, del 50% (Ganguly et al., 2020; Meneses et al., 1993)

La alta recidiva que esta lesion presenta, requiere buscar otras alternativas, esto
llevd a Michelsen et al. a sugerir una reseccién mas extensa, sobre todo en lesiones
recurrentes, lo que incluye la reseccion de la pseudocépsula, el periostio y la
decorticacion 6sea subyacente, también se recomienda eliminar cualquier tejido
adyacente anormal. (Dashti et al., 2012; Gruber et al., 2008; Michelsen, Abramovici,
Steiner, & Posner, 2004).

Por tanto, se sugiere una reseccion marginal como tratamiento de primera linea de
las lesiones primarias y una reseccion mas agresiva en lesiones recurrentes.
(Joseph, Ritchie, MacDuff, Mahendra, & Research®, 2011). Aunque las
recurrencias locales ocurren con frecuencia, la BPOP se considera una lesion

benigna porque no hace metastasis. (Endo et al., 2005).
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4. Conclusion

La enfermedad de Nora, con pocos casos reportados en el mundo, es un tumor
benigno 6seo, cartilaginoso y fibroso, que raramente se manifiesta en los maxilares.
Su etiologia auin no esta clara, pero existen varias hipotesis, siendo la mas aceptada
la de Yuen, donde explica que la BPOP es una fase intermedia entre la periostitis
florida y la exostosis en torreta, Nilsson sugiere una teoria neoplasica con base
genética reportando que el 50% de los casos de BPOP no se dan como un proceso
reactivo debido a que no existe una historia de traumatismo previo. Para su correcto
diagnostico es imprescindible la examinacion clinica, un examen radiografico e
histolégico, de esta manera se evitara confundirlo con patologias que presentan
caracteristicas y evolucion similar como, el osteosarcoma parostal u
Osteocondroma. La BPOP, clinicamente se observa una protuberancia adherida al
hueso, de consistencia dura, no movil, indolora o levemente dolorosa.
Radiograficamente, es una masa radiopaca prominente, de base amplia,
calcificada, adherida a la superficie cortical del hueso subyacente, sin ningin
ensanchamiento cortical, sin extension medular, esclerosis o reaccién periostica del
hueso subyacente. Histolégicamente, presenta cartilago hipercelular con
calcificacion y osificacion, trabéculas inmaduras, condrocitos pleomorfos,
binucleados y agrandados, con o sin atipia celular y un estroma de células
fusiformes. El tratamiento es quirtrgico e incluye la escision quirdrgica, reseccion
simple y reseccion con margenes amplios, la lesion presenta alta recidiva (50%) por
este motivo cuando se da en huesos pequefios como metacarpianos se opta por la

amputacion total del hueso.

5. Recomendaciones

Pese a que el conocimiento sobre la Proliferacion Osteocondromatosa Parostal
Bizarra es escaso, existe informacién actualizada sobre su posible etiologia, en la
cual se deberia dar un mayor enfoque al término neoplasia antes que a reactividad.
Se recomienda utilizar tincion inmunohistoquimica ya que puede simplificar el

diagnostico de la BPOP y contrastarlo con lesiones fibro0seas y sarcomas similares.
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