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Osteoartropatía hipertrófica primaria: a propósito de un caso

A case of primary hypertrophic osteoarthropathy

Sr. Editor:

La osteoartropatía hipertrófica (OAH) es un síndrome infrecuente,

caracterizado por artritis, periostitis bilateral y simétrica, además

de hipocratismo digital bilateral en manos y pies; puede ser cla-

sificada como primaria (hereditaria o idiopática, que corresponde

a menos del 5% de los casos) o secundaria (frecuentemente aso-

ciada a neoplasias intratorácicas y condiciones inflamatorias)1,2.

A continuación presentamos un caso de OAH primaria cuyo inte-

rés radica en la presencia de hallazgos clínicos y de imagen

clásicos de esta enfermedad tan poco frecuente, así como en el

prolongado tiempo de evolución de los síntomas hasta el diagnós-

tico.

Se trata de un varón de 45 años consultado en el Servicio de Reu-

matología por queja de poliartralgia, notablemente en muñecas,

rodillas y tobillos, asociada al aumento del largo y ancho de las

extremidades de los dedos de las manos hace cerca de 30 años.

Negaba otras quejas constitucionales o sistémicas. No poseía

antecedentes patológicos y negaba etilismo y tabaquismo. En la

exploración física se mostró en buen estado general, con color

normal, hidratado, con auscultación cardíaca y pulmonar sin alte-

raciones, y examen abdominal normal; el examen neurológico

no evidenció alteraciones. Adicionalmente el paciente presentaba

hipocratismo digital y uñas «en vidrio de reloj» en manos (fig. 1A) y

pies (fig. 1B). Poseía aumento de los pliegues cutáneos en el cuero

cabelludo y en la región frontal, así como intensificación de la oleo-

sidad de la piel.

El paciente fue sometido a exámenes de laboratorio, que no

evidenciaron alteraciones relevantes. El estudio radiológico de los

huesos largos mostró espesamiento cortical con reacción periosteal

(fig. 1C). A partir del cuadro clínico y de los exámenes de imagen, y

después de la exclusión minuciosa de causas secundarias, se realizó

el diagnóstico de OAH primaria. Se inició el tratamiento con anti-

inflamatorios no esteroideos, con mejora del cuadro de artralgia.
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Figura 1. A) Hipocratismo digital y uñas «en vidrio de reloj». B) Aumento de las extremidades en dedos de los pies y uñas «en vidrio de reloj». C) Radiografía de antebrazo

izquierdo que evidencia espesamiento cortical en radio y cúbito, además de reacción periosteal (flechas).

Actualmente el paciente se encuentra asintomático, en seguimiento

ambulatorio.

La OAH primaria, también conocida como paquidermoperios-

tosis, fue descrita inicialmente por Friedreich en 1868; es una

enfermedad de carácter autosómico dominante, que afecta pre-

dominantemente a los hombres (9:1), manifestándose en un pico

de presentación durante el primer año de vida y el otro durante

la adolescencia3. Clínicamente se traduce en hipocratismo digital

con uñas «en vidrio de reloj», aumento del volumen de extre-

midades, artralgia, mialgia, rasgos faciales de aspecto burdo, con

piel arrugada y oleosa en la región frontal, además de cutis

verticis gyrata (crecimiento redundante de la piel del cuero cabe-

lludo, con formación de surcos semejantes a los giros corticales

cerebrales)2,4.

Los hallazgos radiológicos característicos son espesamiento cor-

tical y periostitis de huesos largos, de acometimiento bilateral

y simétrico; la reacción periosteal es irregular y frecuentemente

involucra epífisis; existe preservación de los espacios articula-

res y ausencia de erosiones u osteopenia periarticular1. Para

diferenciación diagnóstica con OAH secundaria es necesario des-

cartar cuidadosamente una serie de condiciones, pulmonares y

extrapulmonares. Las causas pulmonares incluyen bronquiecta-

sia, fibrosis pulmonar, fibrosis quística, sarcoidosis, neoplasias

primarias o metastáticas (las más frecuentes), mesotelioma y enfer-

medades infecciosas como tuberculosis y empiema crónico4,5.

Las causas extrapulmonares comprenden algunas neoplasias

(enfermedad de Hodgkin, carcinoma de esófago), así como cardio-

patías congénitas cianóticas, endocarditis infecciosa, policitemia

vera, cirrosis hepática, pielonefritis y colitis ulcerosa, entre

otras4,5.

El diagnóstico diferencial de la OAH primaria comprende

acromegalia, hiperostosis cortical generalizada (enfermedad de

Van Buchem), displasia epifisaria, displasias diafisarias e hiper-

vitaminosis A, entre otras condiciones6-8. Sin embargo, en la

acromegalia el crecimiento del paciente es desproporcionado y

ocurren deformaciones del macizo facial, además de prognatismo7.

En la enfermedad de Van Buchem no se observan hipo-

cratismo digital ni alteraciones cutáneas, y a diferencia de
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la OAH, la reacción periosteal no involucra epífisis6,8. Otra

patología con la que se hace diagnóstico diferencial es la acro-

paquia tiroidea, pero en esta comúnmente ocurren exoftalmos,

mixedema (sin engrosamiento cutáneo) y otros hallazgos de

hipertiroidismo7.

No existe tratamiento específico, siendo indicado el uso de anti-

inflamatorios no esteroideos en pacientes sintomáticos; octreotide

y pamidronato han sido empleados en casos refractarios. En los

casos de OAH secundaria puede ocurrir alivio de los síntomas y

de las manifestaciones después del tratamiento satisfactorio de la

causa de base3.
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