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La osteoartropatia hipertréfica es una entidad caracterizada por la triada de periostitis de huesos largos,
acropaquias y artritis. Radiol6gicamente se distinguen 2 patrones; uno caracterizado por neoformacién
6sea que predomina en pacientes con patologia pulmonar, y otro por acro-osteolisis que se asocia mas
frecuentemente con cardiopatias congénitas. Presentamos el caso de un varén de 30 afios diagnosticado de
hipertension arterial pulmonar primaria desde los 2 afios, que desarroll6 una osteoartropatia hipertréfica
con un patrén radiolégico mixto.
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Introduccion

Hypertrophic osteoarthropathy with acro-osteolysis in a patient with primary
pulmonary hypertension

ABSTRACT

Hypertrophic osteoarthropathy is an entity characterized by a triad of periostitis of long bones, clubbing
and arthritis. Radiologically there are two patterns, one characterized by new bone formation which pre-
dominates in patients with pulmonary disease, and another by acro-osteolysis that is most frequently
associated with congenital heart disease. We report the case of a 30-year-old man diagnosed with pri-
mary pulmonary hypertension for two years, developing hypertrophic osteoarthropathy with a mixed
radiological pattern.

© 2011 Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

pacientes con patologia pulmonar (OAH néumica) y de inicio tras
la pubertad; y otro por acro-osteolisis, que se asocia con mayor

La osteoartropatia hipertréfica (OAH) es una entidad carac-
terizada por periostitis crénica proliferativa de huesos largos,
acropaquias y artritis'2, Segtin su etiologia puede dividirse en OAH
primaria, que ocurre sin una causa subyacente aparente, tiene agre-
gacion familiar y curso crénico; y la secundaria, que se asocia
a enfermedades pulmonares, cardiacas, hepaticas o intestinales,
con tendencia a ser bilateral, simétrica y ripidamente progresiva.
Radiolégicamente se distinguen 2 patrones de OAH, uno caracte-
rizado por hipertrofia o neoformacién ésea que predomina en los
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frecuencia a cardiopatias congénitas cianéticas y de inicio en la
infancia. Dentro de este Gltimo patrén se han observado 2 varian-
tes, una en la que la reabsorcion de las falanges distales hace que
adopten una forma piramidal, y otra en la que su extensa destruc-
cién conduce a la formacién de superficies planas!-3. Presentamos
el caso de un paciente con hipertension arterial pulmonar primaria
que desarrollé6 OAH con un patrén radiolégico mixto.

Presentacion clinica

Varén de 30 afios de edad, diagnosticado de hipertensién arte-
rial pulmonar primaria sin cortocircuito asociado a los 2 afios de
edad, en seguimiento por Cardiologia Pediatrica desde entonces. No
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Figura 1. Radiografia de manos (A) en la que se observa reaccién periéstica en radio. Ensanchamiento distal con cambios hipertréficos en los penachos y areas de osteolisis
en los mismos, de las que es un buen ejemplo el cuarto dedo de la mano derecha. Desmineralizacién yuxtaarticular. Radiografia de pies (B) en la que se observan marcados
cambios destructivos en falanges distales, algunas con morfologia aplanada y penachos distales hipertréficos con proliferacién 6sea. Marcada deformidad de los dedos en
palillo de tambor.

Figura 2. Imagen comparativa de falange distal de la mano (A) y del pie (B); en la primera se observan cambios proliferativos y en la segunda cambios destructivos marcados
con morfologia aplanada.
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tenia otros antecedentes médicos personales ni familiares de inte-
rés, incluyendo enfermedades reumaticas y psoriasis. A los 29 afios
comenzd a presentar episodios de poliartritis simétrica y aditiva
que afectaban rodillas, tobillos, hombros, carpos y metacarpofalan-
gicas, con importante limitacién funcional. En la exploracién fisica
destacaba ademas la presencia de cianosis generalizada y acropa-
quias, sin lesiones cutaneas ni ungueales sugestivas de psoriasis.
En la analitica se evidenci6 reactantes de fase aguda normales, fac-
tor reumatoide negativo y anticuerpos anti-CCP positivos a titulo
bajo en una determinacidn aislada. El estudio radiografico mostré
acro-osteolisis en falanges distales de manos y pies, mas severa
en esta Gltima localizacién, en la que algunas falanges adoptaban
una morfologia piramidal o con el extremo aplanado, y en ambas
localizaciones existia importante neoformaciéon 6sea, mas marcada
en manos (figs. 1y 2). En ambos carpos se observaba ademas pin-
zamiento radiocarpiano y de articulaciones intercarpianas, mayor
en el izquierdo, sin erosiones. En huesos largos (tibias, peronés y
radios) se evidenciaban corticales de aspecto algodonoso y despe-
gamiento peri6stico compatibles con periostitis. La gammagrafia
6sea mostraba moderada hipercaptacion en falanges distales de
ambas manos, asi como carpo y radio derechos y zona teérica
de semilunar izquierdo.

El paciente fue diagnosticado de OAH néumica y se inici6 tra-
tamiento con dosis bajas de corticoides (deflazacort 6 mg/dia),
zoledronato (dosis tnica de 5mg) y suplementos de calcio y vita-
mina D. Respondi6 rapidamente al tratamiento, con remisiéon de
artritis por lo cual se suspendieron los corticoides en pocos meses;
presentd solo un brote posterior aislado que obligd a reintrodu-
cirlo durante 2 semanas, sin que haya presentado después nuevos
brotes.

Discusion

El presente caso corresponde a un paciente con patologia
pulmonar de base de inicio pediatrico, que desarrollé de forma
tardia poliartritis que condujo al diagnéstico de OAH néumica.
Sin embargo, los cambios de acro-osteolisis, neoformaciéon 6sea
y periostitis probablemente hayan tenido una evolucién mas larga,
pero debido a que estas manifestaciones suelen tener un curso mas
insidioso y los pacientes suelen encontrarse oligo o asintomaticos,
se detectan por lo general de forma incidental cuando se realiza
algln estudio radiolégico.

En estudios previos se ha descrito que la afeccién de pies es mas
frecuente y de mayor severidad que la de lasmanos'#, aligual que lo
ocurrido con nuestro paciente. También es un hallazgo radiolégico
caracteristico la aparicién de reaccién peridstica sélida y continua
en las diafisis de huesos largos3, como en las tibias y en el radio de
este paciente.

Llama la atencién encontrar un patrén mixto combinando acro-
osteolisis y neoformacién ésea en un mismo paciente, sin embargo
hay estudios que sugieren que estos patrones no son excluyentes
y que constituyen un continuo en el cual en etapas iniciales predo-
minan los cambios proliferativos y en las tardias, los osteoliticos!.
Otro dato caracteristico es que generalmente las areas de hipertro-
fia/osteolisis se corresponden con zonas de mayor captacién en la
gammagrafia 6sea®, como se puede observar en este caso.

El paciente present6 positividad para anticuerpos anti-CCP a
titulo bajo en una determinacion aislada, sin que cumpliera otros
criterios de artritis reumatoide, ni haya desarrollado alteraciones
radiolégicas compatibles, o requerido uso de metotrexate u otro
farmaco modificador de la enfermedad. No hemos encontrado en
la literatura revisada ninguna relacién entre la OAH y la positivita
para los anti-CCP, por lo que consideramos que en este caso corres-
ponde solo a un falso positivo. Tampoco presenté lesiones cutaneas,
ni afectacion axial o entesitica que sugiriesen artritis psoriasica; sin

embargo, por tratarse de un cuadro poliartritis de rapida evolucién
con cambios osteoliticos y proliferativos distales, debe considerarse
la artritis psoridsica dentro del diagnéstico diferencial.

El mecanismo por el cual se producen las lesiones 6seas de
la OAH es desconocido. Desde el punto de vista histopatol6-
gico se caracteriza por depdsito excesivo de colageno, hiperplasia
endotelial, edema y proliferacion de osteoblastos en los extremos
distales de huesos largos, lo que conduce a neoformacién 6sea
subperiéstica®. Dentro de los factores implicados en la produc-
cién de estos cambios se ha propuesto al factor de crecimiento
vascular endotelial (VEGF)’, la hiperestimulacién vagal refleja®,
la interleuquina-119, factores de crecimiento paraneoplasicos!?,
alteraciones hormonales!!, complejos inmunes circulantes!2, anti-
cuerpos antifosfolipido!3, alteraciones de la funcién plaquetaria'#
y la activacién endotelial2.

El tratamiento de la OAH secundaria corresponde al de la
condicién subyacente (por ejemplo, correcciéon de la cardiopatia,
tratamiento del cancer o de lainfeccion, etc.). El manejo sintomatico
de la OAH incluye los antiinflamatorios no esteroideos y corticoi-
des para el control del dolor articular®, y los bifosfonatos como el
pamidronato!” y el zoledronato!® que controlan el dolor producido
por la periostitis, habiéndose descrito que ademas de su actividad
antiosteoclastica también inhiben la expresién del VEGF!7. Otro
farmaco usado es el octeotride, que también ha demostrado tener
actividad sobre el VEGF18,
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