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Resumen La paquidermoperiostosis u osteoartropatia hipertréfica primaria es una rara enfermedad
caracterizada por compromiso cutaneo y osteoarticular. Comunicamos dos casos que presentaban
hipocratismo digital, ufias en vidrio de reloj, agrandamiento 6seo, tumefaccion articular y diferentes grados de
afectacion cutanea, sin otros hallazgos clinicos relevantes. Ambos desconocian antecedentes familiares simila-
res. El estudio radiografico de las zonas comprometidas mostr6 periostosis. Con resultados de laboratorio y
radiografia de térax normales, y ausencia de evidencia clinica de otra enfermedad subyacente, se realizé diag-
néstico de osteoartropatia hipertréfica primaria.
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Abstract Pachydermoperiostosis (primary hypertrophic osteoarthropathy). Pachydermoperiostosis or
primary hypertrophic osteoarthropathy is a rare disease characterized by cutaneous and osteo-
arthicular involvement. We describe two patients with finger clubbing, watch crystal nails, bones thickenings,
arthritis and different grades of skin affection, without other clinical manifestations. Both did not know of having
relatives with the same alterations. Radiological studies of the affected areas showed periostosis. Because of
normal laboratory results and chest radiography plus the absence of other underlying causes, diagnosis of primary
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hypertrophic osteoarthropathy was made.
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La osteoartropatia hipertréfica es un sindrome carac-
terizado por la asociacion de periostosis, hipocratismo
digital y derrame articular. Existen dos formas clinicas:
la forma primaria (paquidermoperiostosis) y la secunda-
ria asociada a enfermedades neopléasicas o infecciosas.

La paquidermoperiostosis fue descripta por primera
vez por Friedreich en 1868. Touraine, Solente y Golé re-
conocieron a esta entidad como un desorden familiar con
tres formas de presentacion: completa (periostosis y
paquidermia), incompleta (periostosis aislada), y la for-
ma frustra (paquidermia y cambios esqueléticos mini-
mos)®. En nuestro conocimiento, se han citado 3 casos
de paquidermoperiostosis en nuestro pais?. Presenta-
mos dos casos de pacientes afectados por esta enfer-
medad, con diferentes grados de compromiso cutaneo y
articular.
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Caso clinico 1

Varon de 18 afios que comenzo tres afios antes de la primera
consulta con dolor y tumefaccion en ambas rodillas sin rigidez
matinal, fue medicado con diclofenac 75 mg c¢/12 hs, con
escasa mejoria de la sintomatologia. Dos afios mas tarde not6
la aparicion de seborrea facial, hiperhidrosis palmar, dolor y
tumefaccion en manos y tobillos, deformidad digital en manos
y agrandamiento de mufiecas, tobillos y pies.

No referia antecedentes familiares de manifestaciones
clinicas similares, ni antecedentes personales de hiporexia,
astenia y/o pérdida de peso desde el inicio de los sintomas.

Al examen fisico presentaba engrosamiento cutaneo en la
frente con acentuacién de los pliegues de aspecto cere-
briforme (cutis verticis gyrata) (Fig. 1), hiperhidrosis palmar,
hipocratismo digital en manos, tumefaccion de ambas rodillas
y agrandamiento 6seo en manos, tobillos y pies con aspecto
de “patas de elefante” (Fig. 2). El resto del examen fisico era
normal. El laboratorio no evidencié anormalidades e incluyé
estudios de funcion renal, hepatica y tiroidea, eritrosedi-
mentacion, somatomedina C (para descartar trastorno del
crecimiento), factor reumatoideo y FAN (factor antinGcleo). La
radiografia de térax fue normal. Las radiografias 6seas de
extremidades revelaron periostosis en ambos peronés, ambas
tibias, ambos cubitos y ambos radios.

Con diagnostico de paquidermoperiostosis comenzé
tratamiento con naproxeno 500 mg c/12hs con mejoria de los
dolores 6seos y resolucion de la tumefaccién articular.
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Fig. 1.— Hipertrofia cutanea grave con aspecto cerebriforme
(cutis verticis gyrata)

Fig. 3.— Hipocratismo digital con ufias en vidrio de reloj.

Caso clinico 2

Mujer de 43 afios que consulté por artralgias (mufiecas y
tobillos) y deformidad digital (manos y pies) de 10 afios de
evolucion. Después del cuadro articular desarrollé seborrea,
erupcion acneiforme e hiperhidrosis palmo-plantar. No tenia
antecedentes familiares ni personales de interés.

El examen fisico mostro facies acromegaloide, seborrea
centrofacial, queratodermia palmoplantar, dedos en palillo de
tambor con ufias en vidrio de reloj en manos y pies, (Fig. 3)
tumefaccion en rodillas y agrandamiento 6seo con limitacion
de la movilidad activa y pasiva en mufiecas y tobillos. El resto
del examen fisico era normal.

La somatomedina C y el resto de pruebas de laboratorio,
que incluy6 los mismos analisis que el caso 1, fueron
normales. La radiografia de térax no revel6 alteraciones.

Las radiografias de manos y tobillos evidenciaron perios-
tosis cubital, (Fig. 4) radial, tibial y perénea. Se diagnosticé
paquidermoperiostosis iniciando tratamiento con diclofenac
75mg c¢/12hs con mejoria de las artralgias.
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Fig. 2.— Pies con aspecto de patas de elefante.

Fig. 4.— Radiografias de antebrazos evidenciando periosto-
sis especialmente en ambos cubitos (flechas).

Discusion

Si bien el hipocratismo digital fue descripto por Hip6crates
aproximadamente 400 afios a.C, no existen hasta la
actualidad datos acerca de la epidemiologia de la
osteoartropatia hipertréfica primaria. El Gnico estudio
epidemiolégico publicado hasta la fecha describié 115
casos®, reportandose posteriormente comunicaciones
aisladas. Una buisqueda en Medline (1968- 2005) permitio
determinar un total de 263 casos publicados .

La enfermedad tiene una distribucion etaria bimodal
con un pico de incidencia al primer afio de vida y otro
gue coincide con la pubertad y la aparicion de los carac-
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teres sexuales secundarios. La asociacion familiar se
observa en un tercio de los casos?, la transmision de la
enfermedad es, probablemente, autosémica dominante
con expresion variable®. Ninguno de nuestros pacientes
tenia antecedentes familiares de esta enfermedad.

Las principales caracteristicas clinicas son cutaneas
y osteoarticulares; el hipocratismo digital es la manifes-
tacion mas constante?.

El compromiso articular (20-40% de los casos) se
manifiesta por artralgias o tumefaccion articular, el do-
lor articular puede exacerbarse con el consumo de alco-
hol®. Este compromiso articular generalmente es simétri-
co comprometiendo grandes articulaciones’, aunque se
pueden afectar las pequefias articulaciones de manos y
piest. También se ha descrito la presencia de sindromes
del tnel carpiano y tarsiano, asi como la calcificacién
del tenddn de Aquiles®. El liquido sinovial no es inflama-
torio y se produciria como respuesta a la periostosis ad-
yacente, similar a lo que sucede en las efusiones de la
osteomielitis”. La sinovial puede presentar una ligera
hiperplasia celular, engrosamiento y fibrosis de los pe-
quefios vasos sanguineos o un escaso infiltrado celular
inflamatorio inespecifico®.

Un rasgo distintivo es el compromiso cutaneo que se
manifiesta por engrosamiento especialmente en cara y
cuero cabelludo (como en el caso 1), también es comun
la presencia de seborrea hiperhidrosis y acné (como en
el caso 2). La forma mas avanzada de hipertrofia cuta-
nea, descripta en el primer caso, es el cutis verticis gyrata
donde la piel del cuero cabelludo adopta una apariencia
cerebriforme debido a la acentuacion de los pliegues y
la formacion de profundos surcos®. Las alteraciones cu-
taneas estarian provocadas por la disfuncion del fi-
broblasto; con la microscopia electrénica se observo el
incremento en la actividad fibrilogénica de estas células,
evidenciada por la hipertrofia del complejo de Golgi y del
reticulo endoplasmico rugoso, lo que llevaria a una ma-
yor sintesis de colageno!**2,

Es caracteristico que en las radiografias de manos y
pies no se observe disminucion del espacio articular,
osteopenia yuxtarticular ni erosiones, siendo imprescin-
dible descartar una enfermedad asociada en caso de al-
guno de estos hallazgos. Puede verse aumento de par-
tes blandas, con deformidad prominente de los dedos y
acro-osteolisis de las falanges distales de manos y pies.
La periostosis se ve como un deflecamiento del periostio
en los huesos afectados, es simétrica y suele ser mas
prominente en la parte distal de los miembros inferiores;
inicialmente afecta las regiones diafisarias comprome-
tiendo metéfisis y epifisis con el progreso de la enferme-
dad. En los pacientes con cutis verticis gyrata la radio-
grafia de créneo es caracteristica, muestra multiples som-
bras de partes blandas (bulldog scalp)****.

El tratamiento de estos enfermos es generalmente
sintoméatico con salicilatos y antinflamatorios no este-
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roideos (AINES)*. Nuestros pacientes tuvieron buena
respuesta a estas drogas. También se ha comunicado
mejoria del dolor y de la tumefaccion articular con
esteroides y colchicina®. En los casos que no responden
a estas terapéuticas se ha usado el pamidronato
endovenoso con buenos resultados®.

En conclusién, la paquidermoperiostosis es una en-
fermedad que suele tener una fuerte asociacion familiar,
si bien nuestros pacientes no la presentaban, y que
clinicamente puede evidenciar diferentes grados de com-
promiso tanto a nivel cutdneo como osteoarticular.
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