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INTRODUCCION

El térmico “dedos en palillo o hipocraticos”, acroostedlisis), articulaciones (artritis, artralgias),
denota un incremento en la convexidad de las ufias piel (seborrea, osteofoliculitis, paquidermia, cutis
con engrosamiento de las falanges distales, verticis gyrata) y sistema nervioso auténomo (rubor
secundarios ala proliferaciéon de los tejidos blandos. facial, hiperhidrosis), que ocurre en ausencia de
El diagnéstico se realiza por la pérdida del angulo enfermedad cardiovascular, pulmonar, hepética, o
de 15 a 20¢ que normalmente existe entre la endocrina (2).
curvatura de la porcion proximal de la ufia y el
pliegue ungueal adyacente. La osteoartropatia
hipertrofica (Figuras 1-3) se manifiesta por la
formacion periéstica de hueso nuevo, dedos en palillo
de tambor y poliartralgias. Al menos el 90% de los
casos de osteoartropatia hipertréfica se producen en
pacientes que eventualmente desarrollan algan tipo Figura 1. Dedo normal. El 4ngulo entre la ufia y su base

de neoplasia (prmc'p.almem? cancer de pulmon) y es de 160°. El angulo entre la falange mediay la terminal
con menor frecuencia asociados con enfermedad g3 njvel de Ia articulacion interfalangica distal normalmente

pulmonar croénica, cirrosis hepatica, enfermedad gs de 180°.
inflamatoria intestinal, o hipertiroidismo (1).

La presencia de dedos en palillo de tambor alerta
al clinico sobre la posible existencia de una
enfermedad potencialmente grave y lo obliga a
realizar una cuidadosa busqueda a nivel pulmonar,
cardiaco, hepético, o intestinal, de una condicién
que explique el cuadro. Después de estudiar al
paciente, en lamayoria de los casos, podra identificar Figura 2. Signo del perfil de Lovibond. Cuando el angulo
una causa especifica (aun teniendo en cuenta que Slyntre |a ufia y su base es mayor de 180°.
aparicion puede preceder en varios meses alade una
neoplasia), de no ser asi debe sospechar la presencia
de una osteoartropatia hipertrofica primaria o o
paquidermoperiostosis (PDP). L

Se presenta un caso de PDP y se discuten las
caracteristicas de esta rara enfermedad.

-2

Matriz ungueal

> 18d>

Definicion
La PDP es un raro sindrome caracterizado por

afectacion del tejido conectivo blando (dedos en
palillo de tambor), hueso (cambios peridsticos,

Figura 3. Signo del perfil modificado (Signo de Curth).
Cuando el angulo entre la falange media y la terminal en
la articulacion interfalangica distal es menor de 160°.
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Presentaciéon de un caso La radiografia de téorax no revelé ninguna

Un paciente masculino de 48 afios de edad, de alteracién. Recibio tratamiento efectivo con
raza negra, acudié al hospital por un cuadro metronidazol para el cuadro clinico diarreico.
disentérico de varios dias de duraciéon, que se
demostré posteriormente era de etiologia amibiana.
Manifestaba la presencia de antecedentes de
hipocratismo digital desde los ocho o nueve afios de
edad, que aumenté de forma progresiva en el tiempo
sin ninguna sintomatologia asociada durante cuatro
o cinco aflos y luego se estabiliz6 mas o menos en el
tiempo. Sefalaba igualmente que este trastorno
estaba presente en su padre y en todos sus hermano
varones (5 varonesy 2 hembras), por larama materna.
Con otra mujer, el padre tuvo otros 11 hijos varones,
ninguno de los cuales sufrié de este trastorno. En
vista de que su padre y todos sus hermanos tenian:
esta alteracién sin sintomas, nunca fueron estudiados.
Ingreso en el ejército para cumplir su servicio militar,
pero al querer continuar como suboficial es sometido
a un examen médico en el que el [lamativo hipocra-
tismo digital motiva suingreso en el Hospital Militar ~ Figura 4. Detalle de la mano izquierda del paciente.
(1971) para estudio. Permanece hospitalizado Nétese la marcada deformidad de las falanges distales y
durante 36 dias sin que se lograra demostrar el engrosamiento de los tejidos blandos periungueales.
enfermedad alguna.

El examen fisico presentaba una presion arterial
de 110/80 mmHg, una frecuencia cardiaca de 64
latidos por minuto y una respiracion de 18 por
minuto. Era llamativa la presencia de dedos en
palillo de tambor en manosy pies, con engrosamiento
de la piel y aumento del diametro de manosy piernas
en forma marcada. Las fascies se caracterizaba por
la presencia de multiples pliegues profundos, los
orificios de las glandulas sebaceas eran visibles
sobre todo la frente (Figuras 4-6).

El térax normolineo, con una buena expansibi-
lidad, el apex en quinto espacio intercostal izquierdo
con linea medio clavicular, normoquinético. Los
ruidos cardiacos eran regulares, ritmicos, sin soplos
ni agregados, los ruidos respiratorios estaban
presentes en forma simétrica, de intensidad normal,
sin adventicios. Lainspeccién del abdomen revelaba
la presencia de una hernia umbilical, era blando
depresible, sin visceromegalias ni signos de irritaciéon
peritoneal.

Los examenes de laboratorio reportaron
hemoglobina 13,2 g/dl, hematocrito 42,8%,
plaquetas: 253 000. La glicemia, urea, creatinina,
deshidrogenasa lactica, transaminasas, prOtemasFigura 5. Radiografia del dedo pulgar del paciente en la

t(?tales y fraccionadas, fosfa}ta§as alcalinas, calcio y gye se aprecia el aumento de las partes blandas y el signo
fOSfOI’O eStaban dentI’O de I|m|tes nOI’ma|es tip|co de fa|ange en forma de hongo 0 penacho_
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Antecedentes historicos En 1889, Von Bamberger (7) describié por

Los dedos en palillo de tambor son probablemente primera vez la asociacion entre dedos en palillo de
uno de los signos fisicos mas antiguos de la medicina tambor y el engrosamiento con esclerosis de los
(3). Su existencia se ha conocido desde el siglo v huesos largos, descripcion que amplié en 1891 con
antes de Jesucristo, cuando Hip6crates los describio detalles sobre los cambios 6seos que se produciany
por primera vez en pacientes con empiema. Existe SU asociacion con varias enfermedades (8).
evidencia de que también estaban presentes enPracticamente en forma simultanea Marie en 1890,
Mesoameérica antes de la llegada de los espaﬁmes,desconociendo las observaciones de Bamberger,
como lo demuestran los hallazgos obtenidos en Publicd una descripcion completa del proceso,
esqueletos que datan de hace 2 500 afios (4). sinbasandose en un caso presentado por Gourand en
embargo, a pesar de que su presencia fue reconocidal889 (7) en IaSocieté Médicale des Hopitaute
por clinicos de diferentes épocas, no recibieron Paris, de un hombre que presentaba un gran
suficiente atencion hasta 1832 cuando Pigeaux hace @largamiento de las manos y de los pies, asi como
de ellos una meticulosa descripcion y usa por primera dedos en palillo de tambory sugieren, para denominar

vez el término “dedos hipocraticos” para referirse a |a enfermedad, el nombre de “osteoartropatia
esta condicion (5). hipertrofica secundaria” (9).

Pero lo que realmente llamé la atenciéon sobre ~ Como hecho histérico al margen, el paciente de
este signo y sirvi6 de estimulo para su estudio Gourand que sirvié de base para la descripcion de
exhaustivo fue la aparicion a mediados del siglo Marie, tenia ademas de las alteraciones mencionadas,
pasado de dos hermanos cuya enfermedad desafié a€ngrosamiento de los pliegues faciales, piel de la
los grandes clinicos alemanes y franceses de la cara grasosay glandulas sebaceas prominentes (7).
época. Se traté de los hermanos Wilhelm y Karl El paciente no tenia realmente una osteoartropatia
Hagner. El mayor de ellos, Wilhelm, a la edad de 18 hipertrofica secundaria sino una paquider-
afios comenz6 a presentar un engrosamiento y moperiostosis, siendo probablemente la primera y
aumento del tamafio de los pies, que se extendi6 enUnica vez que un autor ha descrito una enfermedad
forma progresiva hacia las piernas y rodillas. Alos hueva, basandose en otra diferente sin haberla
dos afios aproximadamente se agreg6 al cuadro,conocido realmente, al menos en un principio.
aumento del tamafio de las manos. Un aumento de  Wilhelm Hagner fallece en 1891y la autopsia fue
tal grado que le impedia realizar cualquier trabajo hecha por Arnold quien encontré engrosamiento de
manual delicado. Estas deformidades progresaron todas las partes blandas incluyendo: musculos,
sin la presencia de dolor o alteracion en su estado deligamentos, tendones y vainas nerviosas, con la
salud. presencia de aposiciones perigsticas gruesas en casi

El hermano menor Karl, presenté la misma todos los huesos, y calcificacién de los ligamentos.
secuencia de cambios, pero a la edad de 17 afios.Reunio sus hallazgos y los publicé bajo el titulo de
Estos pacientes fueron examinados y estudiados por “Acromegalia, paquiacria u ostitis” (10).
los mejores médicos de su tiempo, clinicos de la Hasta ese momento s6lo se prestd atenciéon a la
talla de Friedrich, Erb, Virchow, Ternberg y Marie, forma peculiar de la deformidad de los dedos y a los
por mencionar sélo unos pocos, siendo Friedrich, el cambios 6seos que se producian con la enfermedad,
que realizo la primera descripcién del caso de estos pero pronto comenzd6 a llamar la atencién de los
dos hermanos de 1868 en un articulo titulado dermatélogos una lesion aparentemente nueva: el
“Hyperostose des gesammten skelé{te@perostosis engrosamiento masivo de la piel de la frente y del
de todo el esqueleto) (6). cuero cabelludo que provocaba la formacion de

El 1885, Mangelsdorf (5) reporté por primera Multiples pliegues paralelos y tortuosos. Esta

vez un caso de dedos de palillo de tambor sin causa @normalidad descrita por primera vez en 1906 por
aparente. Jadassohn y posteriormente por Unna se denominé

. ~ . L - “Cutys verticis gyrata(7,11).
Veinte afios después de la descripcion original de ’ )
Friedreich, Erb en 1888 y Virchow en 1889, reexa- En 1922, Stiihmer report6 un caso deutys
minaron a los hermanos Hagner y creyeron que la Verticis gyratd en un paciente de 29 afios que tenia

enfermedad que sufrian era realmente acromegalia Unas manos anormalmente largas con dedos de palillo
(7). en tambor, y un caso similar por Sisson en 1926,

descrito errbneamente como una acromegalia (7).

542 Vol. 106, N° 4, diciembre 1998



CARREIRO RODRIGUEZ M, ET AL

En 1927, Grénberg (12) reconoce la asociacion sexo masculino y sobre todo a hermanos (16). No
entre el ‘Cutys verticis gyratay ciertos cambios tiene predileccién racial (17), se han reportado casos
O0seos y describe el caso de un paciente con fasciesen blancos, japoneses, negros africanos y ameri-
Leonina,cutys verticis guraty dedos de palillo de canos, hindluesy enindios suramericanos (4,7). Las
tambor al que le habian negado el ingreso a Estadosmanifestaciones sistémicas, cuando existen, son
Unidos pensando en la posibilidad de que se tratara minimas (18). No se logra demostrar la presencia de
de un caso de lepra. Este autor considera que estasuna enfermedad primaria responsable del cuadro

alteraciones eran producto de un trastorno endocrino
similar a la acromegalia y las denominé “megalia
(hiperplasia)cutis et ossiuth

No es sino hasta 1935 cuando Touraine, Solente
y Golé (13) reconocen que la paquidermoperiostosis
es una entidad diferente a la acromegalia y a la
osteoartropatia hipertréfica secundaria o pulmonar,
descrita por Marie y Bamberger y definen sus
caracteristicas principales en un articulo titulado:
“Un syndrome ostéodermopathiqguapachydermie
plicatureé avec pachypériostose des extrémjtés

razén por la cual este trastorno también se conoce 1.

con el nombre de sindrome de Touraine-Solente-
Gole (2,7). Sin embargo, se equivocaron al pensar

que ocurria solamente en varones y que no existia

ningdn indicio de la presencia de factores
hereditarios o familiares (14).

Desde 1935 se han presentado muchos casos d
este sindrome bajo una gran variedad de nombres
osteofitosis idiopatica familiar generalizada,
acropaquidermia con paquiperiostitis, hipertrofia
cronica de la piel y de los huesos largos,
osteoartropatia hipertrofica idiopatica cronica,
osteodermatopatia hipertroficans y paquider-
moperiostosis. El Gltimo término es el mas utilizado

en la actualidad parareferirse a este sindrome debidoplegada.

a que hace referencia tanto a las alteraciones que s
producen en la piel como a nivel 6seo, sin resaltar la
presencia de artropatia, que es un hallazgo
inconstante (14).

Caracteristicas clinicas

El comienzo de la enfermedad es insidioso y la
progresion lenta. Sigue un patron mas o menos
definido caracterizado por: discretos dolores
articulares, disminucion de la capacidad de trabajo
y agrandamiento progresivo de las manos y los pies
hasta que finalmente se instala un cuadro clinico
caracteristico (15).

Se inicia en la pubertad; la edad de presentacion
mas frecuente oscila entre los trece y los veintidés
aflos, a pesar de que en ocasiones puede ocurrir
mayores edades (7). Afecta predominantemente al
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(2,14-19).
Los sintomas y signos principales afectan la piel
y los huesos y comprenden:

1. Dedos en palillo de tambor.

Periostosis (que provoca alargamiento de los
huesos y de las articulaciones) vy,

3. Paquidermia (engrosamiento de la piel de la cara),
gue esta de unaforma u otra virtualmente presente
en todos los casos (2).

Dedos en palillo de tambor

Los dedos en palillo de tambor son muy marcados
y consisten en unincremento en la cantidad de tejido
blando de la falange, aumento y engrosamiento del
area de la ufa y de su lecho ungueal, y disminucién

del angulo normal de la ufia 15° (20).
e

2. Piel

Los cambios que se producen en la piel ocurren
predominantemente en cara, frente, cuero cabelludo,
manos y pies (16).

Las alteraciones cutaneas son las correspon-
dientes alcutys verticis gyratao paquidermia
La cara adopta un aspecto singular, y
eproporciona a la fisonomia una expresién de
severidad o envejecimiento, que puede culminar en
fascies leonina. Esta alteracion es poco frecuente,
en la mayoria de los pacientes el cuero cabelludo es
normal (15).

“Los surcos son de considerable profundidad, y
no pueden ser borrados por la traccién; son mas o
menos paralelos, lineales o curvos y en ocasiones
cerebriformes. En la frente, los surcos y pliegues
mayores son horizontales, existen en la regién me-
dia uno o cuatro pliegues verticales; menos
frecuentemente se extienden a la cara y respetan los
labios y la nariz. Los parpados con frecuencia son
pesados y dolorosos. No es rara la presencia de
ptosis. Existe intensa seborrea y los orificios
excretorios de las glandulas sebaceas son

daxtremadamente grandes. Puede existir sudoracion
excesiva (15)".
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“La piel de la palma de la mano, especialmente ser muy penosa para el paciente. En casos severos,
en las eminencias tenar e hipotenar, puede hallarsepueden afectarse areas extensas del esqueleto, con
alterada con un aspecto similar al de la cara, pero anquilosis de las articulaciones y de la columna
con pliegues en miniatura, adoptando en su conjunto (21,22). Se han descrito sin embargo, casos en los
una configuracién escrotal. Los dedos de las manos que la paquidermoperiostosis se ha asociado con
y pies estan hinchados, con aspecto de salchichas;insuficiencia medular, mielofibrosis y espleno-

las ufias son convexas” (15). megalia en 2 hermanos (23). En estos casos, el
Cerenic y col. (2) en: el depdsito de fibras de colageno en la matriz

extracelular de la médula 6sea, se pensoé podia estar
asociado con una anormalidad intrinseca en el
crecimiento de los fibroblastos que se produciria en
la paquidermioperiostosis (24).

Los dedos en palillo de tambor son la primera
caracteristica distinguible de este sindrome, presente
en el 100% de los pacientes, y en elevado porcentaje
3. Partes blandas y hueso de los familiares (29%), pero con frecuenciano eslo
que lleva al paciente a consultar al médico. La
paquidermia esta presente en un elevado porcentaje
de pacientes (90%), pero con menor frecuencia en
los familiares (6,6%). La presencia de foliculitis
ocurre en el 60% de los casos mientras que la seborrea

:je "?ts (rjmeEm:)ros egtan engrosados sin 3umentartde|0 esta en el 40%; a pesar de que son menos frecuentes
don?' ud. esto puel € pro;/oca_rdurémardc_at OI aurgenl O que los dedos en palillo de tambor y la periostitis,
€ las munecas, las extremidades distales d€ 1aSqq fyentes potenciales de incomodidad. La

piernas yddellos tf)b'lloé' asi como dlel tamano ?e las b eriostitis esta presente en practicamente todos los
manos 'y ef 0S pdles. i raro guebe carpo (|) eltarso c450s, pero rara vez es dolorosa en contraste con la
se vean afectados. Las vertebras y el craneo t,,m, secundaria en la cual la periostitis dolorosa,

practicamente nunca lo hacen (16). la artritis y los dedos en palillo de tambor constituyen
“Los elementos mas caracteristicos residen en |a triada diagnéstica (2,25).

las manos, cuyo aspecto es inconfundible: los dedos

fusiformes, engrosados considerablemente, alcanzan

su maximo volumen en la articulacion de la primera

con la segunda falange. La falangeta adopta el Desde el punto de vista radiolégico se evidencia

tipico aspecto en badajo de campana, palillo de €n forma caracteristica un incremento en las partes

tambor o cachiporra, con las ufias en forma de vidrio blandas de las manos, pies, antebrazos, y piernas

de reloj” (15). con formacién y aposicion de hueso peridstico (22).
“El carpo y el metacarpo engrosados, Esta neoformacién peridstica, se evidencia por

proporcionan a la mano una forma cuadrada espe- |a existencia de una gruesa vaina de hueso

cial. La hipertrofia de las mufiecas, de caracter neoformado, de superficie externa irregular, que

progresi\/o, les comunica un aspecto de empuﬁaduraafecta sobre todo, la diafisis de cubitos, radios,

de sable. La piel se presenta engrosada, de elasticidadnetatarsianos, metacarpianosy falanges proximales

disminuida, &spera, rugosa y fria. Alteraciones Y medias. Las falanges distales, rara vez afectadas

morfolégicas similares sobrevienen en los pies, que (15,25).

aumentan de tamafio (15)". La radiologia al parecer traduce la existencia de
El agrandamiento de las manos, mufiecas, dos procesos anatomicos:

antebrazos y pies es progresivo durante unos tres 01. La neoformacién subperiéstica o periostitis

cuatro afios, aunque puede prolongarse hasta por envainadora.

diez afos, y luego disminuye paulatinamente y 5 | 5 descalcificacién.

finalmente se hace estatico, sin alterar la expectativa

de vida, pero si causa una desfiguracion que puede

Grado 0: sin cambios evidentes.

Grado 1: afectacién leve (engrosamiento cutaneo
sin formacién de pliegues o arrugas).

Grado 2: afectacién severa (engrosamiento y
formacion de pliegues).

El proceso afecta las partes blandas de las
extremidades, los huesos y articulaciones de las
mismas.

Los huesos, especialmente aquellos en las partes

Radiologia
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1. Periostitis envainadora.En algunos pacientes Cuadro 1
predominan los fenémenos de neoformacion 6sea.
El hueso se ve envuelto por una fina capa de hueso
neoformado a manera de corteza. La superficie cyiterios mayores
interna del hueso neoformado esta separada de la
cortical del hueso afectado por un estrecho espacio Dedos en palillo de tambor ~ Seborrea

Criterios diagnosticos de la paquidermoperiostosis

Criterios menores

claro, correspondiente a la capa de células de Periostosis Foliculitis
aposicion osteoblastica, que no han experimentado Paquidermia Hiperhidrosis
aun el proceso final de calcificacion. La superficie Artritis o artralgias
externa de la capa de neoproduccion no ofrece un Acro-ostedlisis

Ulcera gastrica o gastritis

aspecto regular, sino que muestra finas dentelladas .
Sindrome

0 vgrrugoadades. es la periostitis verrugosa. En su neurovegetativo
conjynto, el hue;o se ve notaplemente espeso y (rubor, palidez).
desfigurado, particularmente a nivel de las falanges, Gastropatia hipertréfica
metacarpianos y metatarsianos. En su conjunto Cutys verticis gyrata
estos cambios se han denominadegalia ossium 3 criterios mayores + 1 criterio mendorma completa
(15). 2 criterios mayores y algun criterio menor: forma
incompleta.

1 criterio mayor y algun criterio menor: forma frustrada.
Matucci-Cerenic, et al (2).

2. Rarefaccion 6seala osteoporosis ocurre en
forma simultanea con la neoformacion 6sea, y puede
en algunos casos ser el fenémeno predominante.
Cuando ocurre es mas visible en las epifisis de las
falanges, metacarpianos, metatarsianos y huesoshermanos Hagner que ya se mencion6. Matucci-
largos. La cortical y la compacta experimentan un Cerenic (2), al analizar las veinte familias de los
adelgazamiento a veces considerable, en tanto quecasos de su serie encontraron dedos en palillo de
la medular pierde sus caracteres arquitecturales (15). tambor en todas, con sintomas caracteristicos de la

3. Falangeta en penacho. De menor enfermedad en grados variables. Los dedos en palillo
significacion que los anteriores, constituye el tercer de tambor segln los resultados de este autor son
elemento de la triada radioldgica; la Gltima falange transmitidos con mayor frecuencia por el padre (12
adquiere la forma de un hongo o de maza. Fue casos) que por la madre (1 caso). La forma de
considerado por Cushing como un caracter presentacionque ocurre enmujereses mucho menos
osteoldgico patognomanico de la acromegalia. Sin severa que la que ocurre en sus contrapartes
embargo, pronto se demostré que no era asi y que masculinos. De los 65 familiares que evalua, (36
podria observarse también en el sindrome de Toraine, varones y 29 hembras), encuentra alteraciones en 25

Solente y Golé (15). varones y 3 hembras).
A pesar de la elevada prevalencia de esta
Laboratorio enfermedad en hombres, el hecho de que se produzca

la transmisién hombre-hombre excluye que esté
asociada conelgen X. Envarios trabajos se concluye
gue su forma de transmisién es autosdmica dominante
(25), con una marcada variabilidad de expresion.
Como ya se mencion6 es fenotipicamente méas severa
en hombres. Esta variabilidad de expresién es tipica
del rasgo autos6mico dominante.

Los examenes de laboratorio incluidos
hematologia completa, velocidad de sedimentacion
globular, cuenta y férmula leucocitaria, plaquetas,
calcio, fosforo, fosfatasas alcalinas, proteinas totales
y fraccionadas, electrolitos, funcionalismo renal y
hepatico, VDRL y examen de orina, no revelan
alteraciones. Las pruebas de funcion tiroidea, adre-
nal, hipofisaria e hipotalamica también son normales
(23). Formas clinicas y criterios diagndsticos

Toraine, Solente y Golé (13) distinguen tres

Incidencia familiar formas clinicas de paquidermoperiostosis:

La incidencia familiar es marcada y se ha 1. Lallamada “forma completa” con paquidermiay

observado en méas de la mitad de los casos reportados ~ P€rostosis.
de PDP. Quizas el caso mas ilustrativo sea el de los 2. La “formaincompleta”, sin afectacion del cuero
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cabelludo y

La “forma frustrada o forme fruste” en la cual
estan presentes los dedos en palillo de tambor y
el engrosamiento de la piel de la cara y/o cuero
cabelludo, mientras que los cambios periésticos
son minimos o estadn ausentes al momento del
examen.

Matucci-Cerenic y col. (2), basados en la

frecuencia de los sintomas encontrados en la serie

gue reportan, y en su revision de la literatura,
sugieren una serie de criterios diagnodsticos que
subdividen en mayores y menores, y que asocian
con las tres formas originales de la enfermedad
descritas por Touraine, Solente y Gole en su articulo
original en 1935. Estos criterios serian:

Criterios mayores: dedos en palillo de tambor,
periostosis y paquidermia.

Criterios menores: seborrea, foliculitis,
hiperhidrosis, artritis o artralgias, acro-ostedlisis,
Ulcera o gastrica o gastritis, sindrome neuro-
vegetativo (rubor, palidez), gastropatia hipertréfica
y cutys verticis gyrata

La “forma completa” corresponderia a aquellaen

la que estan presentes los tres criterios mayores y

algun criterio menor. La “formaincompleta” tendria
2 criterios mayores y algun criterio menor. La
“forme fruste”, con un criterio mayor y algun criterio
menor.

En ocasiones, los dedos en palillo de tambor

estan presentes desde el nacimiento o desde que |
persona afectada se puede recordar, sin que se logr

detectar una causa secundaria que lo pueda explicar,
y sin que encuentren las otras alteraciones propias

de la paquidermoperiostosis. Durante mucho tiempo,
esta entidad se conocié con el nombre de
hipocratismo familiar hereditario, sin embargo, la
alteracion de las falanges es indistinguible, clinicay
radiolégicamente, de la osteoartropatia hipertréfica.

Hoy en dia se tiene el concepto de que mas bien es

una forma leve de la misma (18,26).

Patogenia

Fase activa (temprana): en la que se producen
cortocircuitos arteriovenosos en el lecho ungueal
que provocan un aumento del flujo circulatorio
periférico, que no atraviesa los lechos capilares
normales y produce estasis capilar, hipoxia lo-
cal, y proliferacion del tejido conectivo (27).

Fase intermedia: caracterizada por el engrosa-
miento arterial, en la que se produce hiperplasia
endotelial difusa, con células endoteliales

activadas, engrosamiento de la membrana basal
y esclerosis por depésito de fibras de colageno.

Fase final (tardia): en donde todos los cambios
precedentes llevan finalmente a una disminucién
de la circulacion.

Otros autores han propuesto que la disminucién
del flujo sanguineo, la hipertrofia de las vasculaturas,
la hiperplasia seborreica y la hiperhidrosis son el
producto de una hiperactividad simpética sostenida
(14).

A pesar de que desde el punto de vista clinico la
PDP y la osteoartropatia hipertréfica secundaria
comparten caracteristicas clinicas comunes y que,
por lo tanto, fisiopatolégicamente deberian estar
relacionadas, hasta el presente esta suposicion no se
ha podido comprobar.

2.

3.

Diagndstico diferencial

Debe sospecharse siempre el diagnoéstico de
paquidermoperiostosis, pero tenerse presente que es
un diagnéstico esencialmente de exclusién (28).
Debe prestarse mucha atencién al curso clinico, a la
apariencia de la cara y de las extremidades y a la

ademostracién radioldgica de periostitis calcificante
esimétrica, especialmente en los casos mas avanzados.
En etapas tempranas, el diagnéstico habitualmente
es incierto (7).

La dificultad en el diagnostico no radica en
distinguir esta enfermedad de otras alteraciones
Oseas, sino mas bien en distinguirla de la forma
secundaria, porque radiolégicamente son esencial-
mente la misma condicion (19).

El diagnostico diferencial de la paquider-
moperiostosis se limita basicamente a tres entidades:

1. Osteoartropatia hipertrofica secundaria o

No se conoce cual es la causa de la enfermedad.
Se hanreconocido, desde Vogly Goldficher (7), tres 2.
fases en el desarrollo de los cambios que se produceng,
en los dedos:
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pulmonar.
Acromegalia
Acropaquia tiroidea.
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1. Osteoartropatia hipertréfica pulmonar Los cambios 6seos y de partes blandas son tipicos
bargo, puede diferenciarse en base a: (paquidermoperiostosis) o pulmonar (secundaria),

. . . - no ocurren en la acromegalia, la enfermedad de
1. La enfermedad tiene un inicio mas tardio; se T - o .
Paget, la osteitis sifilitica, ni en la artritis reumatoide

resenta en promedio a los 59 afios (29). . . .
P i P ) (29) (7). Con menos frecuencia debe diferenciarse de la
2. Los cambios en las extremidades se producen gsiejtis deformante, periostitis sifilitica y la lepra.
con mayor rapidez en la forma secundaria y

probablemente por esta razén es mas dolorosa e _
incapacitante que la forma primaria (7). En estos Iratamiento

casos, el inicio es agudo, evolucion rapida en el Por desconocerse cual es la causa que subyace a
tiempo y su duraciéon es de meses mas que de este trastorno no es dificil entender por qué no
afios como en el caso idiopatico (18). existe ningun tratamiento especifico.
3. No existe ninglun antecedente familiar. La primera fase del tratamiento consiste en
4. Es lentamente progresiva hasta que se logra re- tranquilizar al paciente y hacerle entender la
mover la causa. naturaleza de su condicion, el hecho de que no altera

sus expectativas de vida a largo plazo y que
generalmente alcanza una estabilidad en poco
tiempo.

En casos severos puede ser necesario el uso de
) cirugia plastica para corregir las deformidades
7. Existe una enfermedad subyacente en la esferataciales. Se ha empleado la tarsorrafia para tratar la

pulmonar, cardiaca, etc. ptosis y el engrosamiento de los parpados superiores,
8. Se pensoé durante algun tiempo que se podian e incluso ha llegado a practicarse simpatectomia

distinguir estas dos formas por los cambios para controlar la hiperhidrosis (22).

caracteristicos de la cara y del cuero cabelludo.

Sin embargo, en la forma secundaria también se

han descrito estas alteraciones (7).

5. Los cambios 6seos se acompafian de dolor. El
dolor en las articulaciones es frecuente e
importante.

6. La piel se ve afectada sélo levemente,

Discusién del caso

La historia clinicay el examen fisico del paciente
gue se describe en las paginas precedentes son lo

Puede surgir confusion por el aumento progresivo g ficientemente demostrativas como para sustentar
de las manos y de los pies que se produce en estosg, diagnéstico de PDP sin lugar a dudas.
pacientes, asi como por la hipertrofia de la piel. Sin

embargo, existen caracteristicas distintivas: se pro-
duce agrandamiento simultaneo de la mandibula,
nariz, de los arcos supraorbitarios. La silla turca
puede estar aumentada como resultado de un
adenoma, y producirse defectos en los campos
visuales.

2. Acromegalia

La historia familiar, con afectacion del padre y
de cinco hermanos varones, la aparicion de los
cambios cutdneosy 6seos en la pubertad, la presencia
de seborrea e hiperhidrosis, su larga progresion en
el tiempo, y la ausencia de una patologia asociada
gue expligue todos estos cambios son caracteristicas
clasicas del sindrome descrito por Touraine-Solente-
Golé hace méas de 50 afios.

3. Acropaquia tiroidea Sinos atenemos a la descripcién clasica de estos
Esta condicién ocurre en pacientes hipertiroideos autores estamos en presencia de una “forma
que se vuelven hipertiroideos como resultado del incompleta” puesto que no existe afectacion del
tratamiento quirdrgico o médico. Las porciones cuero cabelludo, pero sinos atenemos a los criterios
distales de los miembros se alargan y puede propuestos por Matucci-Cerenic, et al (2) estariamos
producirse la presencia de dedos en palillo de tambor. en presencia de una “forma completa” (ver Cuadro
El examen radiologico puede demostrar la presencia 1).
de neoformacion 6sea subperiostica, sin embargo, | gmentablemente no pudimos estudiar a los
los metacarpianos y los metatarsianos se afectan fapijiares del paciente por vivir en el interior del
con mayor frecuencia que los huesos largos (29,30). pais y no estar dispuestos a acudir a consulta.
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describe un caso de (PDP) en nuestro pais con un

PAQUIDERMOPERIOSTOSIS

Hasta donde sabemos es la primera vez que se 14. Rimoin DL. Pachydermoperiostosis (Idiopathic club-

cuadro tan florido.

10.

11.

12.

13.
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