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La Osteoartropatia Hipertréfica (OH), des-
crita por Pierre-Marie hace 100 afios
(1890), es un sindrome caracterizado por
acropaquia de los dedos de las manos y
pies, signos de alteracion neurovegetati-
va, artritis y periostitis crénica con neofor-
macion 6sea localizada en las extremida-
des distales de los huesos largos. La acro-
paquia o hipocratismo digital (descrito por
Hipdcrates), puede presentarse aislada-
mente o formando parte del sindrome de
OH, y hace referencia a una morfologia
anormal de los dedos que adoptan la for-
ma descrita como «palillo de tambory, que
se caracterizan por una deformidad un-
gueal en forma de vidrio de reloj y un en-
grosamiento de los pulpejos.

La OH es una entidad clasica pero relati-
vamente poco frecuente, por lo que he-
mos creido oportuno comunicar un caso
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que hemos tenido la oportunidad de diag-
nosticar recientemente y hacer una revi-
sién de este sindrome precisamente aho-
ra que se cumplen 100 afios de su des-
cripcién inicial por Pierre-Marie.

Caso clinico

Varén de 68 afios de edad, sin anteceden-
tes familiares de interés. Campesino de
profesién, fumador de 20 cigarrillos/dia,
sin ingesta endlica valorable. Como ante-
cedentes patoldgicos destacan una neu-
monia de evolucién lenta a la edad de 20
afos y el ser tosedor habitual, etiquetado
por su médico de cabecera de bronquiti-
co crénico en tratamiento con una teofili-
na de accién retardada.

Seis meses antes de su ingreso empezo
a presentar hinchazén en regién maleolar,
cuatro meses mas tarde artritis de ambas
rodillas con aumento del hinchazén en to-
billos, mufiecas y manos con dificultad
para cerrarlas, niega rigidez matutina. Fue
asistido por un médico que le practicé una
artrocentesis de la rodilla izquierda y le
prescribié anti-inflamatorios no esteroi-
deos. El paciente también refiere sindro-
me de afectacion del estado general con
pérdida de entre 6 a 9 Kg. de peso en el
Gltimo medio afo. Ante la persistencia de
los dolores articulares en ambas rodillas
el paciente acude al hospital; refiriendo
también deposiciones oscuras en los Ulti-
mos dias.

En la exploracion fisica al ingreso se apre-
cia febricula, palidez cutdneo-mucosa im-
portante, una discreta acropaquia, no pal-
pandose adenopatias en ningln territorio
ganglionar. En la auscultacién cardio-
respiratoria los tonos cardiacos eran ritmi-
cos sin ruidos sobreafadidos y se aprecia-
ban crepitantes finos en base del hemit6-
rax derecho. El abdomen era blando y de-
presible sin apreciarse visceromegalias. La
exploracién neuroldgica era normal. En el
tacto rectal se apreciaban heces de carac-
teristicas melénicas sin alteraciones pros-
téticas.



Figura 1. Radiologia de térax en la que puede apreciarse una masa parahiliar izquierda de densidad inhomogénea

y limites mal definidos.

En la analitica sanguinea destacaban los
siguientes resultados: Leucocitos
9200/mm?® con férmula normal, HB 6,9
g/dl, hematocrito 21,8%, plaquetas
632.000/mm3, glucemia 116 mg/dl, urea
38 mg/dl, creatinina 1 mg/dl, Na 139
mmol/l, K 4,1 mmol/l, amilasa 52 U/l, GOT
16 U/l, GPT 3 U/I, fosfatasas alcalinas 98
U/l, gamma-GT 36 U/, bilirrubina total 0,1
mg/dI, sideremia 50 pg/dl, transferrina 198
ngl/dl, indice de saturacion de la transfe-
rrina 20,2%, proteinas 6,3 g/dl (aumento
de -2 globulinas). Factor reumatoide ne-
gativo. Sedimento urinario: microhematu-
ria.

En el primer dia de estancia en el hospital
ante la presencia de heces melénicas se
practicé una gastroscopia que mostré una
gastritis antral, que se atribuy6 a la inges-
ta de anti-inflamatorios no esteroideos y
se transfundieron tres concentrados de he-
maties. El mismo dia, se practicé artrocen-
tesis de la rodilla izquierda dando salida
a un liquido sinovial de aspecto normal en

cuyo anélisis se objetivaron 1.300 leuco-
citos/mm?3, glucosa 1,20 g/dl, proteinas
1,9 g/dl, factor reumatoide negativo. Tin-
cién de Gram, Ziehl-Neelsen y cultivos ne-
gativos. Ademas se practicaron bacilosco-
pias y cultivo de Lowenstein de esputos
y hemocultivos que también fueron nega-
tivos. :
En la radiologia de térax hecha al ingreso
se apreci6 a nivel del campo medio del
pulmén izquierdo una consolidacién no
homogénea de contornos mal definidos
con reaccién pleural adyacente y un pa-
trén intersticial en ambos campos inferio-
res de predominio en el lado derecho (Fi-
gura 1).

En las radiografias 6seas se objetivd un
aumento de grosor de las partes blandas,
en manos y mufiecas, de forma generali-
zada con signos radiolégicos de edema;
reaccion subperidstica de tipo ondulante
y laminar a nivel metafiso-diafisario de cu-
bito y radio distal (bilateral) y reaccion la-
minar peridstica en regiones diafisarias y



‘igura 2. Puede apreciarse una reaccion periéstica de cardcter ondulante a nivel del margen lateral de la region

liafisometafisaria del radio.

metafisarias de tibia y peroné distales
(cambios compatibles con osteoartropatia
hipertrofica), no aprecidndose alteraciones
articulares (Figuras 2 y 3).

Con la broncoscopia se objetivaron signos
inflamatorios crénicos a nivel del arbol
bronquial derecho con hipertrofia glandu-
lar, sin visualizarse ningun tipo de neofor-
macién. Se practicé broncoaspirado y el
estudio anatomo-patolégico del material
obtenido demostré células compatibles
con proceso carcinomatoso maligno no
microcitico, que probablemente se trata-
ba de un carcinoma escamoso.

Se practicaron ecografia abdominal y eco-
cardiografia que no mostraron alteracio-
nes. Una T.A.C. toracica demostré la pre-
sencia de una masa hiliar izquierda con
broncograma aéreo, componente pleural
adyacente caracterizado por derrame y du-
doso implante a nivel posterior. Signos de
afectacion pleural cardiomediastinica con
ocupacion de la ventana aorto-pulmonar
(Figura 4).
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En el curso de su ingreso el paciente pre-
senté una tromboflebitis ileo-femoral pro-
funda izquierda, que se demostré median-
te estudio ecografico con ECO-DOPPLER-
DUPLEX, precisando descoagulacién.

Discusion

La OH es una entidad que frecuentemen-
te es secundaria a un proceso de base, la
mayoria de veces se tratara de una enfer-
medad pulmonar, de ahi el nombre por el
cual también se le conoce de OH Neumi-
ca. Pero también se asocia a enfermeda-
des extratoracicas y puede presentarse
como forma primaria o idiopética (Tabla |).
La patogenia de la OH y de la acropaquia
no son bien conocidas, existiendo diver-
sas hipodtesis sobre la misma. Existe una
hipdtesis neurogénica, que sugiere la exis-
tencia de un impulso aferente que se ini-
cia en el 6rgano enfermo, que viajaria a
través del nervio vago vy seria el respon-



TABLA |

CAUSAS DE OSTEOARTROPATIA HIPERTROFIANTE

Formas secundarias
A) CAUSAS INTRATORACICAS

Inflamaciones crénicas broncopulmonares
Empiemas y tumores pleurales
Cardipatias:
Congénitas con shunt derecha-izquierda
endocarditis lenta
mixoma
cor pulmonale
rabdomiosarcoma
valvulopatia reumatica

B) CAUSAS EXTRATORACICAS

Pielonefritis crénica
toxicos, sifilis,...

Formas idiopéticas

Paquidermoperiostosis
Hipocratismo digital familiar.

Hepatopatias (cirrosis, hepatopatias crénicas ictéricas)
Enteropatias (colitis ulcerosa, esprue, poliposis,...)
Hemopatias (osteomielonecrosis, leucemia mieloide crénicas,...)

Neoplasias broncopulmonares, cancer de eséfago, neurinoma

sable del proceso induciendo una vasodi-
latacion distal, acropaquia y OH. Una se-
gunda teoria es la humoral, segln la cual
la responsable del proceso seria una sus-
tancia (no identificada), probablemente
con accién vasodilatadora, que seria pro-
ducida por el 6rgano enfermo. Mientras
gue otros autores han implicado a la hi-
poxia histica como factor desencadenan-
te o transtornos hormonales (hormona del
crecimiento, estrégenos, paratohormo-
na,...), pero las determinaciones de estas
hormonas en sangre no han apoyado su
implicacién en el proceso.

La hipotesis neurogénica se ve apoyada
por el hecho de que en la OH debida a en-
fermedad pulmonar, los dolores 6seos y
el edema mejoran al realizar una vagoto-
mia préxima al hilio pulmonar. Sin embar-
go, la acropaquia no se modifica y mejo-
ra tras la reseccién del tumor; este Gltimo
hecho apoyaria la produccién de algin
tipo de sustancia por el tumor. Probable-
mente los mecanismos de la OH y de la
acropaquia sean distintos y tendremos
gue esperar que en un futuro se clarifiquen.
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El cuadro clinico completo de la OH se ca-
racteriza por la asociacién de cuatro sindro-
mes: doloroso ésteo-articular, morfolégico,
vasomotor y radioldgico, que seguidamen-
te describimos:

a) El sindrome doloroso 6steo-articular: el
dolor que padece el paciente con OH pue-
de tener dos origenes. El primero es que
sea secundario a la periostitis, se trata de
un dolor 6seo de caracter mecéanico de lo-
calizacién periarticular o en los huesos lar-
gos. La segunda posibilidad es la articular,

" las artritis que afectan a grandes articula-

ciones de las extremidades (codos, muiie-
cas, rodillas y tobillos) son relativamente
frecuentes en el curso de la OH. No es raro
que la OH se manifieste predominantemen-
te en forma de una poliartritis si-
métrica de evolucién subaguda o crénica,
que puede ser el componente predominan-
te del sindrome (como ocurrié en nuestro
paciente) o incluso la forma de presenta-
cion, obligando a hacer un diagndstico di-
ferencial con otras entidades que cursan
con poliartritis, como por ejemplo la artri-
tis reumatoide, lo cual puede conllevar una



Figura 3. Aumento de partes blandas a nivel de falange distal (acropaquia), con reabsorcién subperidstica de penachos
faldngicos.

dificultad vy retrasar el diagnéstico. En el
caso de la OH, el liquido sinovial muestra
unas caracteristicas no inflamatorias, con
menos de 2.000 cel/mm? al contrario que
en la artritis reumatoide. También es muy
infrecuente que la OH se presente en for-
ma de monoartritis.

b) El sindrome morfoldgico se caracteriza
por la deformacioén hipocratica de los de-
dos de las manos y pies, las uias se incur-
van longitudinal y transversalmente, adop-
tando la forma de vidrio de reloj. Esta de-
formidad ungueal se acompafia de un
ensanchamiento de los pulpejos (dedos en
maza o en palillo de tambor). Dentro de
este contexto morfoldgico cabe resefiar la
posibilidad de que aparezca una gineco-
mastia, que suele ser bilateral, y s6lo apa-
rece cuando la enfermedad de base es un
carcinoma broncogénico.

c) El sindrome vasomotor-vagosimpético,
es secundario dentro del contexto clinico
marcado por el hipocratismo digital y los
dolores osteoarticulares, se manifiesta en
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forma de dilatacién venosa, cianosis, pa-
restesias, hipersudoracién y edemas fuga-
ces y recidivantes.

d) El sindrome radioldgico, en el cual el
evento mas caracteristico es la proliferacion
de hueso neoformado (reaccion peridstica
densa) que afecta principalmente a la dia-
fisis de metacarpianos-metatar-
sianos, extremidad distal diafiso-metafisario
de cubito y radio, tibia y peroné; y también
pueden verse estas imagenes a nivel femo-
ral distal. La reaccion peridstica es de tipo
lineal uniforme-lisa, o de tipo ondular den-
so. No es frecuente la franca aposicion del
hueso neoformado contra el hueso com-
pacto previo tal y como ocurre en la os-
teoartropatia hipertréfica idiopatica (paqui-
dermoperiostosis).

Otras manifestaciones radiolégicas son el
edema de partes blandas y signos secun-
darios al derrame articular que junto con
osteoporosis discreta puede verse a nivel
del carpo, tarso y rodillas principalmente.
También es frecuente observar la prolife-



Figura 4. Estudio mediante TAC en el que puede observarse una masa parahiliar con dreas de broncograma aéreo.
Nétese la espiculacion de la pleura mediatinica paracardiaca izquierda.

racion de tejido alrededor de los penachos
faldngicos distales, en manos y pies, con
reabsorcion secundaria del hueso subpe-
riéstico, que es la imagen radiolégica que
define los dedos en palillos de tambor.
Las alteraciones analiticas seran las de la
enfermedad de base acompafiante. El pun-
to mds importante en el diagndstico dife-
rencial es la diferenciacion entre las formas
primarias o idiopaticas y las formas secun-
darias ya que el planteamiento terapéuti-
co es distinto. Como se ha mencionado
previamente, la artritis reumatoide es uno
de los diagndsticos que se debe descartar
cuando la sintomatologia articular preceda
al hipocratismo digital lo cual se hard en
base a la falta de alteraciones analiticas que
acompafian a la artritis reumatoide y por
las caracteristicas del liquido sinovial. La pe-
riostosis que es la manifestacién principal
de la OH también puede observarse en di-
versos tumores éseos, linfangitis, sifilis y
hemorragias.

El tratamiento depende de la enfermedad
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de base, cuando sea éste un tumor rese-
cable, después de la extirpacién del mis-
mo mejorara el cuadro de OH. En caso de
que no exista una terapéutica eficaz de la
enfermedad de base, el tratamiento debe-
ra ser sintomatico. La seccién del nervio
vago es una posibilidad que aun esta en
fase experimental. Cuando no se pueda in-
tervenir sobre la enfermedad de base el tra-
tamiento sera sintomatico mediante la ad-
ministraciéon de farmacos analgésico-
antiinflamatorios.

Otro interesante aspecto de nuestro caso
es la apariciéon de una trombosis profunda
fleo-femoral en el curso evolutivo del pa-
ciente. Esta complicacién probablemente
fue secundaria al estado de hipercoagula-
bilidad que se observa en algunos pacien-
tes con cancer. Desde la descripcién clasi-
ca de Trousseau del sindrome de trombo-
flebitis migratoria en pacientes con céncer,
muchos tumores han sido asociados a su
presencia, principalmente los de pancreas,
estdbmago, pulmén, ovarios y vesicula bi-



liar. Estos episodios de trombosis son fre-
cuentemente superficiales y pueden ante-
ceder en meses o anos al diagnéstico cli-
nico del céncer.

Alteraciones anatémicas como compresion
por el tumor y éstasis venoso han sido im-
plicados en su etiopatogenia, pero varias
anomalias en el sistema de hemostasia han
sido descritas: trombocitosis (como la que
presentaba nuestro paciente), alteraciones
en factores de coagulacién, descenso de
la antitrombina-lll... Se ha demostrado que
los tumores pueden directamente o indi-
rectamente activar el sistema de coagula-
cién. En este punto de la discusion se abre
un interrogante ;Qué relacién existe entre
la OH y la trombosis en nuestro paciente?,
no podemos afirmar que el sindrome
vasomotor-vasosimpatico que se asocia a
la OH haya jugado algin papel en el desa-
rrollo de la trombosis, pero es una hipote-
sis atractiva.

El tratamiento de estas trombosis asocia-
das a céncer es dificil porque suelen ser re-
sistentes a la anticoagulacién y ademaés se
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observa una mayor frecuencia de compli-
caciones hemorrdgicas.
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