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 Resumen: Ante un niño con una tumoración ósea debemos plantearnos en el diagnóstico diferencial en-
tidades que van desde traumatismos o tumores, hasta enfermedades reumáticas como el Sín-
drome de SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis, osteítis aséptica) o la Osteomielitis 
crónica multifocal recurrente (OCMR). Estas últimas entidades son raras en la infancia y su diag-
nóstico es de exclusión, por lo que tendremos que tener un alto nivel de sospecha para llegar a 
ellas. En todos los casos las pruebas de imagen así como la anatomía patológica nos serán de 
gran ayuda.
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 Abstract: In children with a bone tumor we must consider in the differential diagnosis entities ranging from 
trauma or tumors, to rheumatic diseases such as SAPHO syndrome (synovitis, acne, pustulosis, 
hyperostosis, osteitis aseptic) or Chronic recurrent multifocal osteomielitis (OCMR). These enti-
ties are rare in childhood and diagnosis is one of exclusion, so we’ll have to have a high level of 
suspicion to reach them. In all cases, imaging and pathology will be of great help.
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Caso clínico
Niña de 8 años con tumoración dolorosa en clavícula 

derecha de horas de evolución. El día anterior se que-
jaba de dolor en el brazo derecho y zona cervical. No 
refiere traumatismo previo. Afebril. Como antecedente 
de interés desde hace un año presenta dolor en ambos 
tobillos con inflamación intermitente de éstos, fue valo-
rada en la consulta de traumatología siendo atribuido a 
un problema ortopédico (pies planos). Exploración nor-
mal salvo masa dura en tercio proximal de clavícula de-
recha de 4 cm, dolorosa, sin lesiones en la piel circun-
dante (Figura 1). 

Durante el ingreso se realizó analítica completa (he-
mograma, bioquímica, LDH, PCR, VSG, ANA, Factor 
reumatoide, estudio tiroideo y hepático, frotis sanguí-
neo, serología) que fue normal salvo VSG de 28 mm. 

Figura 1: Tumoración clavicular derecha.
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Como pruebas de imagen se realizaron una radio-
grafía, ecografía y resonancia magnética de dicha zona, 
apreciándose inflamación a nivel del tercio proximal de 
clavícula derecha, sin afectación de la articulación, con 
edema importante de partes blandas circundantes (Fi-
gura 2). Para completar el estudio se realizó una gam-
magrafía ósea donde se vieron dos focos hipercaptan-
tes, uno en tercio proximal de dicha clavícula, y otro en 
la región tarsal derecha (Figura 3). Se tomaron mues-
tras para biopsia de ambas zonas, siendo informadas 
éstas como displasia fibrosa el foco clavicular y normal 
el tarsal, descartando patología tumoral. 

Figura 2: Ecografía. Edema de partes blandas.

Figura 3: Gammagrafía ósea. Focos hipercaptantes 
en clavícula derecha y metatarso derecho.

Recibió tratamiento con Cloxacilina, antiinflamato-
rios y reposo durante 15 días, siendo la evolución favo-
rable. Desapareció la masa y el dolor en la zona clavi-
cular. El hemocultivo fue finalmente negativo. En con-
troles posteriores en consulta de traumatología la niña 
ha permanecido asintomática sin presentar nuevos epi-
sodios inflamatorios.

Discusión 
En el caso que nos ocupa, dentro del diagnóstico 

diferencial, debemos incluir en primer lugar, por ser la 
patología ósea más frecuente en la infancia, la posibili-
dad de que se trate de un traumatismo y fractura sub-
yacente, por la forma de presentación brusca, descar-
tándose ya que en la historia no referían dicho antece-
dente, no existían signos inflamatorios externos y la ra-
diografía de clavícula no evidenció la presencia de frac-
tura o alteración ósea. Esta normalidad en la radiografía 
ósea nos permitiría descartar otra patología como es 
la pseudoartrosis congénita de clavícula, una rara en-
tidad de la que tan sólo se han descrito unos 200 ca-
sos en la literatura, y que hay que sospechar ante un 
lactante con fractura obstétrica de evolución tórpida, 
y aunque se trata de un defecto congénito en algunos 
casos puede pasar inadvertido en la época neonatal y 
evidenciarse más tarde 1. Suele ser unilateral y locali-
zarse en el tercio medio clavicular, afectando predomi-
nantemente el lado derecho. Su etiología sigue siendo 
desconocida, aunque parece tratarse de un defecto en 
la fusión de los centros primitivos de osificación, ana-
tómico y / o vascular 2. Clínicamente se caracteriza por 
la presencia de una tumoración, generalmente indolora 
y sin limitación funcional, que se acentúa conforme va 
creciendo el paciente. La radiografía simple confirma 
el diagnóstico, mostrando el defecto en la zona media 
clavicular.

Dentro del diagnóstico diferencial de los defectos 
óseos claviculares, otra entidad a tener en cuenta es 
la displasia cleidocraneal, una enfermedad de heren-
cia autosómica dominante, en la que el defecto clavi-
cular se presenta de forma bilateral y además se aso-
cia a afectación de otros huesos (osificación tardía de 
las suturas craneales, erupción tardía de dientes, coxa 
vara...) 3.

Es importante tener presente las lesiones tumora-
les malignas, o benignas con comportamiento radio-
lógico agresivo, la Histiocitosis X y las causas infec-
ciosas, como la osteomielitis subaguda. Los posibles 
diagnósticos en este caso - Sarcoma de Ewing (cuya 
localización clavicular es atípica) 4, granuloma eosi-
nófilo y quiste óseo aneurismático – fueron descarta-
dos por biopsia. Del mismo modo fue descartada la 
Histiocitosis X, al no encontrar en la histología células 
de Langerhans. Los síntomas más frecuentes cuando 
esta patología afecta a hueso son el edema y dolor 
óseo. El cráneo es el hueso que con mayor frecuencia 
se ve afectado, seguido por huesos largos de extremi-
dades superiores y huevos planos. Las lesiones son 
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de tipo osteolíticas, lo cual puede producir fracturas 5. 
En cuanto a la osteomielitis infecciosa, su localización 
clavicular es inusual, además la ausencia de fiebre, el 
buen estado general y las pruebas complementarias, 
así como los cultivos negativos (aunque en un alto por-
centaje de casos éstos pueden ser negativos) 6, nos 
hicieron descartar el diagnóstico, aunque inicialmente, 
ante su sospecha, la paciente fue tratada con antibio-
terapia empírica.

Fue determinante para el diagnóstico la realización 
de la gammagrafía ósea, donde se evidenció la ya co-
nocida lesión en la clavícula, así como otro foco asin-
tomático en tarso derecho. Ante este hallazgo se nos 
plantearon otras dos patologías a tener en cuenta en el 
diagnóstico diferencial: el Síndrome de SAPHO y la Os-
teomielitis Crónica Multifocal Recurrente (OCMR).

El Síndrome de SAPHO engloba una serie de tras-
tornos reumáticos con hallazgos comunes, como la 
afectación ósea con osteítis aséptica que afecta a zo-
nas determinadas, asociado a síntomas cutáneos en 
forma de pustulosis palmoplantar y/o acné conglobata, 
de ahí su nombre (sinovitis, acné, pustulosis, hiperos-
tosis, osteítis aséptica) 7. 

Se presenta generalmente en la infancia y adoles-
cencia, con predominio del sexo femenino. En la infan-
cia afecta a huesos largos, clavícula y columna lumbar. 
La imagen gammagráfica en “asta de toro” a nivel de 
la articulación esternoclavicular es bastante específica 
del síndrome 8. 

La afectación ósea puede preceder, ocurrir simultá-
neamente o posteriormente al inicio de las manifesta-
ciones cutáneas. Las manifestaciones sistémicas son 
raras, pero a veces hay fiebre. En el S. SAPHO con 
afectación cutánea en un porcentaje importante de ca-
sos se aisla Propionibacterium acnés en el cultivo de 
líquido sinovial 9. 

El tratamiento convencional con antiinflamatorios no 
esteroideos, corticoides y metotrexato no se ha mos-
trado efectivo. Actualmente existen numerosos estu-
dios que avalan la superioridad del pamidronato en la 
disminución del dolor y la mejoría de la funcionalidad 
con escasos efectos adversos, al ser un bifosfonato de 
segunda generación cuya función es suprimir la reab-
sorción ósea además de tener propiedades antiinfla-
matorias 10.

La OCMR es una entidad poco frecuente, descrita en 
1972, que afecta a niños y adultos jóvenes, con mayor 
incidencia en el sexo femenino (4:1)11. Se trata de una 
inflamación ósea crónica aséptica y no supurativa, que 
se caracteriza por una afectación multifocal, general-
mente en huesos largos y clavícula, de evolución clínica 
subaguda o crónica con remisiones y exacerbaciones. 
Con frecuencia se asocia también con pustulosis pal-
moplantar y suele tener una evolución favorable 12. 

La etiología y patogénesis de esta enfermedad no 
están aclaradas. Por una parte, debido a su asocia-

ción con otras enfermedades autoinmunes (pustulosis 
palmoplantar, psoriasis vulgar, enfermedad inflamatoria 
intestinal o S. de Sweet), su mejoría clínica con corticoi-
des o AINEs y su mayor presencia en el sexo femenino, 
se postula un origen autoinmune que no se ha llegado 
a confirmar. Otras posibles etiologías son la infecciosa 
(Micoplasma hominis) o la genética 13.

Las manifestaciones clínicas de la OCMR son insi-
diosas, pudiendo presentarse únicamente con sínto-
mas y signos locales (como en nuestro caso), o puede 
asociarse a síntomas generales como fiebre, astenia 
y pérdida de peso. La mayoría de los pacientes en el 
momento del diagnóstico presentan más de una lesión 
ósea pudiendo existir lesiones asintomáticas, por ello la 
gammagrafía ósea constituye una exploración necesa-
ria ya que puede detectar lesiones asintomáticas, que 
de otra manera podrían pasar desapercibidas. El es-
tado general no suele estar afectado, ni suelen tener 
elevación de reactantes de fase aguda tan llamativos 
como en las osteomielitis bacterianas, aunque sí que 
se asocia una elevación de la VSG 14. La histología de 
las lesiones de OCMR no es específica y varía según 
la evolución presentando habitualmente una reacción 
inflamatoria mixta. El cultivo negativo y la ausencia de 
respuesta al tratamiento antibiótico convencional apo-
yan un origen no infeccioso. 

El tratamiento de elección son los AINEs sobre todo 
aquellos con elevada potencia antiinflamatoria y anal-
gésica, y el reposo. Los antibióticos no se han demos-
trado eficaces, si bien, la Azitromicina se ha descrito 
como tratamiento eficaz probablemente en relación a 
su efecto antiinflamatorio e inmunomodulador más que 
como antiinfeccioso. En pacientes con frecuentes re-
caídas a pesar del tratamiento, han sido usados como 
terapéutica alternativa los bifosfonatos por su acción 
inhibidora de la resorción del hueso y la calcitonina por 
su efecto analgésico en combinación con azitromicina 
con un efecto beneficioso 12.

La evolución de la enfermedad es muy variable, con 
recaídas e intervalos asintomáticos, con una duración 
media de la enfermedad de 5 años. El pronóstico a 
largo plazo es favorable, sin secuelas y con desapa-
rición de los brotes. Sin embargo, en algunos pacien-
tes la enfermedad persiste. Se piensa incluso que esta 
enfermedad pudiera tratarse de una variable pediátrica 
del síndrome de SAPHO. 

La similitud entre estas dos últimas entidades hace 
que no haya acuerdo unánime sobre si son entidades 
diferentes o un espectro de la misma enfermedad, con-
siderando que la OCMR pudiera tratarse de la variable 
pediátrica del síndrome de SAPHO.

Pensamos que nuestro caso, después de seguir 
el propuesto diagnóstico diferencial y haber excluido 
otras patologías, podría tratarse de una OCMR, pero al 
ser un caso de reciente diagnóstico estamos pendien-
tes de evolución para poder catalogarlo mejor. 
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Consideramos que es importante el conocimiento 
de estos síndromes ya que su diagnóstico es clínico y 
requiere por ello un alto nivel de sospecha, por lo tanto 
es fundamental pensar en ellos dentro del diagnóstico 
diferencial de las lesiones inflamatorias óseas en los ni-
ños.
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