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Resumen:

La Osteopatia hipertréfica (OAH ) es un sindrome definido por la pre-
sentaciéon de dos hallazgos imprescindibles (acropaquias y periostosis) a los
que se pueden anadir sintomas y signos inconstantes (artralgias, artritis, al-
teraciones cutaneas etc.). Han sido descritas numerosas entidades como
punto de partida para el desarrollo de OAH, aunque el 90 % de los casos
se desarrollan en pacientes con patologia intratoricica (generalmente in-
fecciosa o tumoral). Se presenta un engrosamiento de las partes blandas
periungueales y una deformacién de la limina ungueal, con aspecto con-
vexo a modo de 'vidrio de reloj' presentando el dedo un aspecto de 'po-
rra' o 'palillo de tambor' (acropaquias). Se produce una proliferacién del
tejido conjuntivo periostico asociada a neoformaciéon del hueso subya-
cente, con un aspecto en 'piel de cebolla' (periostosis). A continuacidén
presentamos un caso de OAH secundaria a un carcinoma broncogénico.
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Caso clinico

Varén de 47 anos fumador de
30 cig./dia durante 35 afos, inges-
ta alcohoélica diaria de 200 g/dia,
contactos heterosexuales de riesgo.
No existian antecedente médico-
quirargicos de interés. Obrero de la
construccién. Clinica de 6 semanas
de tumefaccién dolorosa progresiva
de todas las articulaciones IFPs y
MCFs de ambas manos, asi como
ambas rodillas. Inicio poliarticular
sincrénico y simétrico con rigidez
matutina de varias horas de dura-
cién. Cuatro semanas antes del in-
greso refiere fiebre termometrada
superior a 38° C, tos no producti-
va, astenia, hiporexia con reducciéon
de la ingesta de liquidos y sdlidos,
malestar general. Pérdida de peso
10-12 Kg los altimos tres meses, y

la semana previa al ingreso dolor
quemante retroesternal postdeglu-
cional. Tomaba AINES y paraceta-
mol por la poliartralgia.
Exploracion  fisica: TA:120/70,
FC: 68 Ipm, FR: 18 rpm, T*
38.6°C. Habito corporal leptoso-
mico con ligera deshidratacion cu-
tineo-mucosa y palidez subcon-
juntival. Eupneico tolerando dect-
bito.No adenopatias. Telangiecta-
sias malares bilaterales. Cavidad bu-
cal séptica. Auscultacién cardiopul-
monar normal. Abdomen: normal.
Extremidades Superiores: tumefac-
cién dolorosa de IFPs y MCFs de
ambas manos. Dolor a la palpacion
de mufecas y region epitroclear
sin aumento local de partes blan-
das. Ensanchamiento de partes
blandas de todas las falanges dista-

Correspondiencia:

Jose Manuel Munoz de Unamuno
Marina Pineda, 34 - 2°B

Las Palmas de Gran Canaria, 35007

les, con aumento de la convexidad
de las laminas ungueales (ver figura
1). Extremidades Inferiores: tume-
faccién dolorosa de ambas rodillas,
con calor local. Movilizacién dolo-
rosa de ambas rodillas con limita-
ci6n por dolor . Tumefaccion dolo-
rosa de articulaciones IFPs y MTFs
de todos los dedos de ambos pies,
respetando IFDs. Ensanchamiento
'en espatula' de partes blandas co-
rrespondientes a las falanges distales
y con ufas de caracteristicas simila-
res a las descritas para las extremi-
dades superiores. No insuficiencia
venosa profunda. Neuroldgico:
normal.

Pruebas complementarias: bioqui-
mica sérica reveld una hipoprotei-
nemia a expensas de hipoalbumi-
nemia. Ferritina sérica elevada. El
resto de parametros se ajustaba a la
normalidad, incluyendo el factor
reumatoide y ANAs. Hemograma
con anemia normocitica y normo-
croémica (Hb = 11g/dL), y laVSG:
100. Coagulacién con un TTPa li-
geramente prolongado, con ausen-
cia de anticuerpos antifosfolipido y
anticardiolipina. Orina normal.
Serologias negativas exceptuando
una IgG positiva para CMV con
IgM no significativa. Hemocultivos
negativos. Mantoux negativo.
Radiografia de tbérax con ensan-
chamiento mediastinico, sin lesio-
nes en parénquima pulmonar ni
partes blandas, ¢ indice cardiotora-
cico también normal (ver figura 2).
Radiografias de manos (ver figura
3) mostraban desgaste articular ge-
neralizado de predominio en las
articulaciones clinicamente afectas.
En las rodillas se objetivé hallazgos
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FIGURA 1
Osteopatia hipertrofica de miembros superiores

FIGURA 2
Radiologia posteroanterior de
Torax

sugerentes de hipervascularizacion
local. Electrocardiograma en ritmo
sinusal normal .Endoscopia diges-
tiva alta normal. Se consideraron
como diagndsticos mas probables:
artritis reumatoidea de inicio, en-
fermedad de Still del adulto y sin-
drome paraneoplisico en forma de
poliartritis carcinomatosa u OAH .
El manejo terapetitico fue con
Ibuprofeno 600 mg cada 8 horas ,
pantoprazol 20 mg y amoxicilina-
clavulanico 875/125 cada 8 horas.
Se redujo el dolor articular y la ri-
gidez, con menor tumefaccion de
rodillas y carpo. La fiebre persistia a
pesar del tratamiento antibidtico y
antipirético, y el paciente manifes-
taba un empeoramiento del dolor
retroesternal incluso sin ingesta. Se
solicitd un esofagograma que pre-
sentaba estenosis esofagica por

FIGURA 3
Radiologia de manos comparadas
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compresion extrinseca (ver figura
4). Se realiz6 un TAC toracico, que
reveld0 una masa en mediastino
posterior de probable origen pul-
monar vs esofiagico (ver figura 5).
La fibrobroncoscopia pulmonar
con biopsias permiti6 filiar la masa
como un Carcinoma pulmonar de
células grandes con escaso grado
de diferenciaciéon, que infiltraba la
carina y ambos bronquios pulmo-
nares. Se planted el diagnostico di-
ferencial del cuadro articular entre
poliartritis carcinomatosa o OAH
secundaria. Se solicité una gam-
magrafia  Osea objetivéndose en-
grosamiento perlosuco de predo-
minio en porcién distal de las dia-
fisis de ambeas tibias, fémures y ra-
dios; todo ello compatible con el
diagnéstico de OAH (ver figura 6).
Diagnostico definitivo: Carcinoma
pulmonar de células grandes con
OAH secundaria. Se inici6 qui-
mioterapia falleciendo el paciente
al mes de su ingreso.

Discusion

El diagnéstico diferencial de la
poliartritis cronica incluye enfer-
medades endocrinoldgicas , sisté-
micas autoinmunes, infecciosas, por
deposito de microcristales, y para-
neoplasicas. La OAH es un sindro-
me que se diagnostica en presencia
de acropaquias y periostosis con o
sin artralgias/artritis u otras mani-
festaciones menores. Aunque existe
una forma primaria hereditaria, lo
mas frecuente es su presentacion en
el adulto como OAH secundaria a
un gran numero de entidades (tabla
1) . La mayor parte de estas enfer-
medades tienen en comun la apari-
cién de un shunt vascular a dife-
rentes niveles: circulacién pulmo-
nar, cardiaca o hepatica. En el 90 %
de los casos se trata de enfermeda-
des intratoracicas neoplasicas o in-
fecciosas, sobre todo el carcinoma
broncogénico (1). Desde el punto
de vista fisiopatologico, se han des-
crito diversos mecanismos que po-
drian estar implicados en las mani-
festaciones de la enfermedad, pro-
bablemente de manera simultanea
o secuencial, aunque segtn la en-
fermedad subyacente, podria haber
diferencias fisiopatolégicas que
conducirian a un sindrome clinico
similar. En general se acepta que la
presencia de un shunt circulatorio
(generalmente en territorio pul-
monar, cardiaco, o hepatico) provo-



FIGURA 4
Esofagograma.
Comprension Extrinseca

caria la exposicién del lecho vascu-
lar distal y los tejidos circundantes
(periostio, articulaciones y tejidos
blandos) a factores troficos humo-
rales (GH, PDGEVEGE HGEF) vy si-
tuaciones de hipoxia crénica. La
impactacién o retencién a ese nivel
de plaquetas dismoérficas y/o dis-
funcionantes que actuarfan como
vehiculo para los primeros y como
causante directo para la segunda es
la hipotesis mas plausible en la ac-
tualidad (2,3). El cuadro clinico in-
cluye como triada elemental: acro-
paquias, periostosis de huesos largos
tubulares, y frecuentemente artral-
gias o artritis, con o sin derrame ar-
ticular. Manifestaciones menores y
de severidad limitada en compara-
cién con la OAH primaria son: se-
borrea, hiperhidrosis, foliculitis, gas-
tropatia hipertrofica, acroosteodlisis
etc. La tabla 3 muestra los hallazgos
anatomopatologicos tipicos de cada
signo citado. Existen dos patrones
de afectaciéon Osea en la OAH. La
forma mas comun de presentaciéon
es la hipertrofica, que cursa con en-
grosamiento peridstico en la por-
cibn distal de la diafisis de los hue-
sos largos, a nivel de las inserciones
musculo-tendinosas, y que segin
evoluciona la enfermedad, va pro-
gresando en sentido proximal. Las
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FIGURA 5
Tactoracico. Masa Mediastinica
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FIGURA 6
Gammagrafia en fase vascular y Osea

localizaciones mas frecuentes son:
tibia, peroné, fémur, ctbito, y radio.
Las claviculas se afectan tambien
ocasionalmente. En OAH de larga
evolucién y/o cuando la presenta-
ci6n es a edad infanto-juvenil, apa-
rece con frecuencia un patrén de
afectacidn Gsea de tipo acroosteoli-
tico de predominio en falanges dis-
tales (4,5).

Por tanto, se sospechard una
OAH secundaria en el paciente

con alguna de estas enfermedades,
habitos toxicos y/o datos de la
anamnesis que sugieran un proceso
tumoral; y que ademas presente un
hipocratismo digital con frecuen-
cia universal, aunque puede ser
unilateral o unidigital, con o sin
otras manifestaciones articulares o
cutaneas (6,7).

La prueba de imagen para la
confirmaciéon diagnoéstica  debe
mostrar el engrosamiento peridsti-
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co caracteristico. La radiografia

simple de las extremidades afectas Neoplasias

puede mostrar el engrosamiento

peridstico en las localizaciones ya 1. Pulmén y Pleura

citadas, junto a una linea de escle- - Carcinoma broncogénico primario

rosis del hueso neoformado, sepa- - Linfoma pulmonar

rado de la cortical por una fina - Metastasis pulmonares de sarcomas/carcinomas
banda radiolticida (patrén hiper- - Mesotelioma pleural

trofico). Ademas en el patrén acro- - Fibroma

osteolitico es tipica la presencia de
un desflecamiento terminal de las
falanges, que en estadios mas avan-
zados conduce a la formaciéon de
osteofitos y la ostedlisis acra. Segin
avanza la enfermedad , la radiogra-
fia del hueso afecto puede mostrar

2. Gastrointestinal
- Carcinomas mucinosos de estdmago y colon
- Carcinoma de eséfago
- Hepatoma
- Carcinoma de intestino delgado
- Poliposis de colon y esofago

un aspecto en piel o capas de cebo- 3. Otlr\j); lofibrosi dari
lla , y/o una reaccién ondulada- - VHICIONDTostS secundarta
local (8). Se h lead - Timoma
gruesa local (8). Se han empleado .
- Neurilemoma

tablas para evaluar la severidad de
la periostosis segin los hallazgos
radiologicos (ver tabla 3). La gam-
magrafia dsea es mis precoz y sen-
sible en este punto que la radiogra-
fia simple, dado que permite visua-

- Leucemia Mieloide Croénica
Enfermedades Crénicas Supurativas

1. Pulmoén y Pleura

. . - Bronquiectasias
lizar zonas con aumento de la acti- ronqt e
. L , 1 - Fibrosis quistica
vidad osteogénica atin cuando las .
. - Empiema
alteraciones estructurales no son

- Absceso pulmonar

evidentes en la radiografia. Sin em- S . 1
g - TBC, Sarcoidosis, Quiste hidatidico

bargo, la prueba mas precoz para el

diagnostico de la periostosis y por 2. Gastrointestinal ) )
ende de la OAH es la gammagrafia - Enfermedad Inflamatoria Intestinal
6sea con Tecnecio 99m polifosfato. - Disenteria Bacilar y Amebiana
Puede aparecer alterada incluso en - Encefalopatia hipertensiva
pacientes asintomaticos y sin que - Ascariasis o
se conozca el proceso subyacente a - Absceso subfrénico
la OAH. En la fase 6sea de la prue- -TBC
ba, ocurre un aumento de la capta- .
ci6n del trazador a nivel peridstico, Enfermedades Cardiovasculares
mostrando una linea paracortical o . o
(periostosis). También mostraria la - Cardiopatia Congénita Ciandtica
presencia de sinovitis en caso de - Hemangioma pulmonar
que estuviera asociada. Ademas, las - Protesis adrtica infectada
falanges con acropaquias tienden a - Espasmo arterial
acumular el isétopo, dando una - Aneurisma adrtico
imagen de las yemas de los dedos - Arteritis de Takayasu
en 'sarta de luces" Finalnlente’ la - Endocarditis Bacteriana Subaguda
angiografia mostraria una hipervas- .
cularizacion de las falanges afectas, Miscelanea
con gran numero de anastomosis - o
arteriovenosas, y llenado venoso - Cirrosis Biliar primaria
precoz. - Esprue no tropical

El manejo terapeutico de la - Discrasias sanguineas
OAH secundaria debe dirigirse a la - Mixedema (acropatia distiroidea)
enfermedad subyacente. Estd des- - Amiloidosis
crita la regresion de las lesiones en - Siringomielia
pocos meses tras la eliminacién - Sindrome de POEMS
quirtrgica del tumor, y la radiote-
rapia tumoral también puede gene- TABLA 1
rar un beneficio sintomatico (9). En Etiologia de la osteoartropatia hipertrofica (OAH)

los casos secundarios a patologia in-
fecciosa, el empleo de antibioticos
adecuados puede provocar la regre-
sién parcial o total del cuadro.
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El tratamiento del dolor puede
realizarse con AINEs clasicos o in-
hibidores de la COX-2. Dada la
mala o incompleta respuesta, sue-
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len asociarse con frecuencia el pa-
racetamol y los derivados opiaceos.
Otras opciones empleadas con fi-
nes compasivos y beneficio incons-

tante son: antagonistas de la soma-
tostatina (octredtide subcutineo),
glucocorticoides, colchicina, pami-
dronato etc.(10).

Severidad Region afectada Tipo de afectacion Nuamero de huesos tubulares
afectados

leve diafisis monocapa <10
moderada diafisis monocapa 10-20

metafisis multicapa
grave diafisis

metafisis irregular >20

epifisis

TABLA 2
Afectacion radiologica
Acropaquias Periostosis Afectacion cutanea

- Edema local

- Aumento del tejido conjunti-
vo del lecho ungueal (colage-
no dérmico)

- Proliferacion de partes blandas
distales (proliferaciéon de fi-
broblastos)

- Inicialmente formaciéon de
hueso nuevo subperidstico

- Edema subperiostico con ele-
vacion del periostio

- Deposito de osteoide bajo el
periostio

- Mineralizacién del osteoide
con formacién de una nueva
capa de hueso

- Aumento de actividad osteo-
clastica que debilita el hueso
subperiostico neoformado y
puede dar lugar a fracturas pa-
tologicas

- El proceso avanza afectando
las diafisis en sentido proximal

- Hipertrofia glandular, hialino-
sis, y esclerosis de la piel afec-
ta

- Infiltracién dérmica perivas-
cular por células linfoides

- Hiperplasia vascular endotelial
con proliferaciéon y oclusiéon
parcial de la luz

- Evidencia de activacién endo-
telial por microscopia electro-
nica

- Incremento del ndmero de
anastomosis arteriovenosas

TABLA 3
Anatomia patologica
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